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Prefacio 


Neurologia cUnica destina-se a introduzir os estudan- 
tes de medicina e os medicos residentes ao campo da 
neurologia, servindo como fonte continua de pesqui- 
sa no trabalho, nas enfermarias e no consultorio. Esta 
8“ edi^ao reflete a evolu^ao do livro durante mais de 
20 anos e tern como base a experiencia clinica e de 
ensino dos autores em diversas institui^oes dos EUA 
e do Reino Unido. 

Esta nova edi^ao foi revisada e atualizada. As 
principais mudan^as incluem novos capitulos intro- 
dutorios sobre historia, exame neurologico e exames 
laboratoriais, discuss5es atualizadas sobre a base mo¬ 
lecular da doen^a de Alzheimer e de outras demen- 
cias, ataxias espinocerebelares, doen^a do neuronio 
motor, distrofias musculares, doen^a de Parkinson, 
doen^a de Huntington, esclerose multipla e aciden- 
te vascular, fornecendo ainda informa^oes sobre os 
avan^os recentes no tratamento de complica^oes neu- 
rologicas de disturbios medicos gerais, cefaleia e dor 
facial, disturbios do movimento, convulsoes e doen^a 
cerebrovascular, entre outras. 


Nao menos importante, e provavelmente a mais 
evidente das novas caracteristicas, e a incorpora^ao 
de ilustra^oes em cores, o que deve ajudar a esclarecer 
prindpios neuroanatomicos, correla^oes dinico-ana- 
tomicas, mecanismos fisiopatologicos e sinais dinicos. 

Muitos dos nossos colegas generosamente contri- 
buiram com conselhos ou textos para esta edi^ao. As- 
sim, agradecemos especialmente aos Drs. Megan M. 
Burns, Allitia DiBernardo, Vanja Douglas, Alisa Gean, 
J. Handwerke, Rock Heyman, Justin Hill, Charles Jun- 
greis, James Keane, Nancy J. Newman e Howard Row- 
ley Tambem agradecemos a equipe da McGraw-Hill, 
que nos auxiliou muito na elabora^ao e na produ^ao 
deste livro. 

Finalmente, esperamos que estudantes, medicos 
residentes e outros profissionais da area da saude que 
usarem este livro o considerem util na desmistifica^ao 
e no ensino da neurologia. 

David A. Greenberg 
Michael J. Aminoff 
Roger P. Simon 
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Uma historia abrangente e um exame neurologico 
completo, mas dirigido, sao essenciais para o diag¬ 
nostico neurologico e o tratamento. Os exames labo¬ 
ratoriais, discutidos no Capitulo 2, podem fornecer 
informa^oes adicionais uteis, mas nao substituem a 
historia e o exame neurologico. 

HISTORIA 

A obten^ao da historia de um paciente com uma quei¬ 
xa neurologica nao difere da obten^ao de uma historia 
em qualquer outra situa^ao. 

^ Idade 

A idade do paciente pode ser uma dica importante so- 
bre as causas provaveis de um problema neurologico. 
Por exemplo, epilepsia, esclerose multipla e doenca de 
Huntington em geral tern seu inicio na meia-idade. 


enquanto doenca de Alzheimer, doenca de Parkinson, 
tumores cerebrais e acidente vascular cerebral afetam, 
predominantemente, individuos mais idosos. 

^ Queixa principal 

O problema do paciente (a queixa principal) deve ser 
definido o mais claramente possivel, pois guiara a ava- 
lia^ao subsequente em dire^ao ao diagnostico correto 
- ou para longe dele. Para chegar a queixa principal, 
a meta e descrever a natureza do problema em uma 
palavra ou Erase. 

Queixas neurologicas comuns incluem confusao, 
tontura, fraqueza, altera^oes do movimento, dormen- 
cia, visao turva e crises. Cada um desses termos tern 
um significado diferente para cada pessoa. Assim, e 
importante conduzir a avalia^ao do problema na di- 
re^ao correta, obtendo esclarecimentos necessarios 
sobre aquilo que o paciente esta tentando transmitir. 
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A. Confusao 

A confusao relatada pelo paciente ou por sens fami- 
liares pode incluir disturbio de memoria, perder-se 
facilmente, dificuldade de compreender ou produzir 
linguagem escrita ou falada, problemas com mimeros, 
julgamento inadequado, altera^ao de personalidade 
ou suas combina^des. Os sintomas de confusao po- 
dem ser dificeis de caracterizar, podendo ser util soli- 
citar exemplos especificos a esse respeito. 

B. Tontura 

Uma tontura pode ser uma vertigem (a ilusao de 
movimento do proprio corpo ou do ambiente), um 
desequilibrio (instabilidade decorrente de deficits 
extrapiramidais, vestibulares, cerebelares ou senso- 
riais), ou uma pre-smcope (obnubila^ao resultante de 
hipoperfusao cerebral). 

C. Fraqueza 

Fraqueza e o termo que os neurologistas usam para a 
perda de for^a decorrente de disturbios que afetam as 
vias motoras no sistema nervoso central ou periferico, 
ou o musculo esqueletico. No entanto, os pacientes, as 
vezes, usam esse termo para descrever fadiga generali- 
zada, letargia ou mesmo disturbios sensoriais. 

D. Alteracdes do movimento 

Altera^oes do movimento podem representar movi- 
mentos anormais, como tremor, coreia, atetose, mio- 
clonia ou fascicula(;:ao (ver Capitulo 11, Disturbios do 
movimento), mas o paciente nao e capaz de classificar 
seu problema de acordo com essa terminologia. A clas- 
sifica(;:ao correta depende da observa^ao dos movimen- 
tos em questao ou, caso sejam intermitentes e nao este- 
jam presentes no momento em que a historia e obtida, 
da solicita^ao feita ao paciente para que os demonstre. 

E. Dormenda 

Dormencia pode se referir a qualquer disturbio senso¬ 
rial, incluindo hipoestesia (redu^ao da sensibilidade), 
hiperestesia (aumento da sensibilidade) ou pareste- 
sia (sensa^ao de picadas ou agulhadas). Os pacientes, 
ocasionalmente, tambem usam esse termo quando 
querem se referir a fraqueza. 

F. Visao turva 

Visao turva ou borrada pode representar uma di¬ 
plopia (visao dupla), oscila^oes oculares, redu^ao da 
acuidade visual, ou perdas de campo visual. 

G. Crises 

Crises indicam sintomas episodicos e com frequencia 
recorrentes, como pode ser observado com epilepsia 
ou sincope (desmaio). 


^ Historia da doenca atual 

A historia da doenca atual deve fornecer uma descri- 
^ao detalhada da queixa principal, incluindo as carac- 
teristicas a seguir. 

A. Qualidade dos sintomas 

Alguns sintomas, tais como a dor, podem ter caracte- 
risticas distintas que sao uteis para o diagnostico. Dor 
neuropatica - que resulta de lesao direta dos nervos 
- pode ser descrita como especialmente desagradavel 
(disestesica) e ser acompanhada de um aumento da 
sensibilidade a dor (hiperalgesia) ou ao toque (hipe¬ 
restesia), ou pela percep^ao de um estimulo normal- 
mente inocuo tornando-se doloroso (alodinia) na 
area afetada. A qualidade dos sintomas inclui sua gra- 
vidade - apesar da varia^ao dos limiares individuais 
para procura de avalia^ao medica em decorrencia de 
um sintoma, muitas vezes e util pedir ao paciente que 
classifique a queixa atual em rela^ao a problemas que 
tenha apresentado no passado. 

B. Localizacao dos sintomas 

A localizacao dos sintomas e critica para o diagnosti¬ 
co neurologico, e os pacientes devem ser encorajados 
a localizar sens sintomas do modo mais preciso pos- 
sivel. A distribui^ao espacial da fraqueza, da redu^ao 
da sensibilidade ou da dor ajuda a atribuir o processo 
patologico de base a um local especifico no sistema 
nervoso. Isso fornece um diagnostico anatomico que, 
entao, e refinado para a identificacao da causa. 

C. Evolucao temporal 

E importante determinar em que momento o pro¬ 
blema come^ou, se teve inicio de modo abrupto ou 
insidioso, e se a evolucao subsequente se caracterizou 
como melhora, piora ou exacerba^ao e remissao (Fi- 
gura 1-1). Para disturbios episodicos, tais como cefa- 
leia ou convulsoes, a evolucao temporal dos episodios 
individuais tambem deve ser determinada. 

D. Fatores precipitantes, exacerbantes 
e de alivio 

Alguns sintomas podem parecer espontaneos, mas 
ha casos em que e possivel identificar fatores precipi- 
tantes especificos. Pela observa^ao e experimenta^ao, 
os pacientes, muitas vezes, tomam conhecimento de 
fatores que pioram seus sintomas e que podem ser 
evitados, ou fatores que impedem os sintomas ou que 
podem fornecer alivio. 

E. Sintomas associados 

Os sintomas associados podem ajudar no diagnos¬ 
tico anatomico ou etiologico. Por exemplo, a dor 
cervical acompanhada de fraqueza nas pernas sugere 
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A Figura 1-1 Padroes temporais de doenca neurologi- 
ca e exemplos de cada urn. 


uma mielopatia cervical (disturbio da medula espi- 
nal), e a febre associada a cefaleia leva a suspeita de 
meningite. 

^ Historia medica pregressa 

Certos aspectos da historia medica pregressa podem 
ser especialmente relevantes para uma queixa neuro- 
logica. 

A. Doencas 

Muitas condi^oes preexistentes podem predispor a 
uma doenca neurologica, incluindo hipertensao, dia¬ 
betes, doenca cardiaca, cancer e doenca por virus da 
imunodeficiencia humana (HIV). 

B. Cirurgias 

Cirurgias cardiacas a ceu aberto podem ser complica- 
das por um acidente vascular cerebral ou um estado 
confusional. Neuropatias por aprisionamento de ner- 
vos (disturbios dos nervos perifericos decorrentes da 
compressao local) afetando a extremidade superior ou 
inferior podem complicar a evolu^ao perioperatoria. 


C Historia obstetrica 

Uma gesta^ao pode piorar a epilepsia, pelo menos em 
parte, em decorrencia da altera^ao do metabolismo 
dos farmacos anticonvulsivantes. A frequencia das 
crises de enxaqueca pode aumentar ou diminuir. A 
gravidez e uma condi^ao predisponente a hipertensao 
intracraniana benigna (pseudotumor cerebral) e a 
neuropatias por aprisionamento, especialmente sin- 
drome do tiinel do carpo (neuropatia do nervo me- 
diano) e meralgia parestesica (neuropatia do cutaneo 
lateral da coxa). Neuropatias traumaticas afetando o 
nervo obturatorio, femoral ou peroneal podem re- 
sultar de pressao exercida pela cabe^a do feto ou pelo 
forcipe obstetrico durante o periodo de expulsao. A 
eclampsia e uma sindrome potencialmente fatal, na 
qual crises convulsivas tonico-clonicas generalizadas 
complicam a evolu^ao da pre-eclampsia (hipertensao 
com proteinuria) durante a gesta^ao. 

D. Medicacoes 

Uma grande variedade de medicamentos pode causar 
efeitos neurologicos adversos, incluindo estados con- 
fusionais ou coma, cefaleia, ataxia, disturbios neuro- 
musculares e crises convulsivas. 

E. Imunizacdes 

A vacina^ao pode prevenir diversas doencas neurolo- 
gicas, incluindo poliomielite, difteria, tetano, raiva e 
meningite meningococica. As vacina^des podem estar 
associadas a encefalite, mielite ou neurite autoimune 
pos-vacina^ao (inflama^ao do cerebro, da medula es- 
pinal ou dos nervos perifericos). 

F. Dieta 

Deficiencias e excessos dieteticos podem levar a 
doenca neurologica. A deficiencia de vitamina 
(tiamina) e responsavel pela sindrome de Wernicke- 
-Korsakoff e pela polineuropatia em alcoolicos. A de¬ 
ficiencia de vitamina B3 (niacina) causa pelagra, que 
se caracteriza pela demencia. A deficiencia de vitami¬ 
na B^2 (cobalamina) em geral resulta da ma absor^ao 
associada com anemia perniciosa, levando a doenca 
de sistemas combinados (degenera^ao dos tratos 
corticospinais e das colunas posteriores na medula 
espinal) e a demencia (“loucura megaloblastica”). A 
ingestao inadequada de vitamina E (tocoferol) tam- 
bem pode levar a degenera^ao da medula espinal. A 
vitamina A, por sua vez, pode levar a hipertensao in¬ 
tracraniana (pseudotumor cerebral), com cefaleia, 
deficits visuais e convulsoes, enquanto a ingestao ex- 
cessiva de vitamina Bg (piridoxina) causa polineuro¬ 
patia. O consumo excessivo de gorduras e um fator 
de risco para acidente vascular cerebral. A ingestao de 
alimentos inapropriadamente conservados contendo 
toxina botulinica leva ao botulismo, um disturbio da 
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libera^ao de acetilcolina nas sinapses autonomicas e 
neuromusculares, que se apresenta com paralisia des- 
cendente. 

G. Uso de tabaco, alcool e outras drogas 

O tabagismo esta associado com cancer pulmonar, 
que pode metastatizar para o sistema nervoso central 
ou levar a sindromes neurologicas paraneoplasicas. O 
abuso de alcool pode produzir convulsoes por absti- 
nencia, polineuropatias e disturbios nutricionais do 
sistema nervoso. O uso de drogas intravenosas pode 
sugerir doen^a por HIV ou complica^oes neurologi¬ 
cas infecciosas ou vasculiticas, associadas a droga. 

^ Historia familiar 

A historia familiar deve indicar qualquer doen^a pas- 
sada ou atual do conjuge e dos parentes em primeiro 
grau (pais, irmaos, filhos), alem dos parentes em se- 
gundo grau (avos, netos). Diversas doen^as neurolo¬ 
gicas sao herdadas em padrao mendeliano ou em pa- 
droes mais complexos, como a doen^a de Huntington 
(autossomica dominante), a doen^a de Wilson (autos- 
somica recessiva) e a distrofia muscular progressiva 
de Duchenne (recessiva ligada ao X) (Figura 1-2). 

^ Historia social 

A informa^ao sobre a educa^ao e a ocupa^ao do pa- 
ciente ajuda a interpretar se seu desempenho cogniti- 
vo e apropriado para sua origem e seu modo de vida. 
A historia sexual pode indicar um risco para doen- 
^as sexualmente transmissiveis, que afetam o sistema 
nervoso, como sifilis ou doen^a associada ao HIV. A 
historia sobre viagens pode documentar possivel ex- 
posi^ao a infec^oes endemicas especificas de certas 
areas geograficas. 

^ Revisao dos sistemas 

Queixas nao neurologicas que foram levantadas na 
revisao dos sistemas podem apontar para uma causa 
sistemica de um problema neurologico. 

1 . Geral - perda de peso ou febre podem in dicar 
uma causa neoplasica ou infecciosa para o pro¬ 
blema neurologico. 

2. Imunologico - a sindrome da imunodeficiencia 
adquirida (Aids) pode levar a demencia, mielo- 
patia, neuropatia, mielopatia ou infec^oes (como 
toxoplasmose) ou tumores (p. ex., linfoma) que 
afetam o sistema nervoso. 

3. Hematologico - a policitemia e a trombocitose 
podem predispor ao acidente vascular cerebral, 
enquanto a trombocitopenia e a coagulopatia es- 
tao associadas com hemorragia intracraniana. 

4. Endocrino - o diabetes aumenta o risco para 
acidente vascular cerebral e pode ser complicado 


Autossomico dominante 



Autossomico recessive 




A Figura 1-2 Padroes mendelianos de hereditarieda- 
de simples. Os quadrados representam homens, os cir- 
culos representam mulheres e os simbolos preenchidos 
representam individuos afetados. 

por uma polineuropatia. O hipotireoidismo pode 
levar a coma, demencia ou ataxia. 

5. Pele - les5es cutaneas caracteristicas sao obser- 
vadas em certos disturbios, que tambem afetam o 
sistema nervoso, como neurofibromatose e neu¬ 
ralgia pos-herpetica. 

6 . Olhos, orelhas, nariz e garganta - a rigidez de 
nuca e uma caracteristica comum da meningite e 
da hemorragia subaracnoidea. 

7. Cardiovascular - doen^a cardiaca isquemica ou 
valvar e hipertensao sao os principals fatores de 
risco de acidente vascular cerebral. 

8 . Respiratorio - tosse, hemoptise ou sudorese no- 
turna podem ser manifesta^oes de tuberculose 
ou neoplasia pulmonar, que podem se dissemi- 
nar e afetar o sistema nervoso. 

9. Gastrintestinal - hematemese, ictericia e diar- 
reia podem conduzir a investiga^ao de um estado 
confusional em dire^ao a encefalopatia hepatica. 

10. Geniturinario - reten^ao ou incontinencia uri¬ 
naria e impotencia podem ser manifesta^5es de 
neuropatia periferica ou mielopatia. 
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11. Musculoesqueletico - dor muscular e aumento 
da sensibilidade muscular podem acompanhar 
uma miopatia ou polimiosite. 

12. Psiquiatrico - psicose, depressao e mania po¬ 
dem ser manifesta^oes de uma doen^a neurolo- 
gica. 

^ Resumo 

Apos a conclusao da historia, o examinador deve 
ter uma clara compreensao da queixa principal, in- 
cluindo sua localiza^ao e evolu^ao temporal, deven- 
do estar familiarizado com os elementos da historia 
medica pregressa, da historia familiar e da revisao 
dos sistemas que possam estar relacionados com a 
queixa. Essa informa^ao deve ajudar a orientar os 
exames fisico geral e neurologico, e esses exames de- 
vem ter como foco as areas sugeridas pela historia. 
Por exemplo, em um paciente mais idoso que apre- 
senta hemiparesia e perda hemissensorial, provavel- 
mente decorrente de um acidente vascular cerebral, 
o exame fisico deve enfatizar o sistema cardiovas¬ 
cular, pois varias doen^as cardiovasculares predis- 
poem ao desenvolvimento de um acidente vascular 
cerebral. Por outro lado, se um paciente se queixa 
de dor e dormencia na mao, a maior parte do exa¬ 
me deve ser dedicada a investiga^ao dessa sensa^ao, 
assim como da for^a e dos reflexos da extremidade 
superior afetada. 

EXAME FISICO GERAL 

Em um paciente com uma queixa neurologica, o exa¬ 
me fisico geral deve ter como foco a busca por anor- 
malidades com frequencia associadas a problemas 
neurologicos. 


^ Sinais vitals 

A. Pressao arterial 

Eleva^ao da pressao arterial pode indicar hipertensao 
cronica, um fator de risco para acidente vascular ce¬ 
rebral, sendo tambem observada de forma grave no 
quadro de encefalopatia hipertensiva, acidente vascu¬ 
lar cerebral isquemico ou hemorragia intracerebral ou 
subaracnoidea. Se a pressao diminui em > 20 mmHg 
(sistolica) ou > 10 mmHg (diastolica) quando o pa¬ 
ciente muda de uma posi^ao reclinada para uma po- 
si^ao vertical, isso significa uma hipotensao ortosta- 
tica (Figura 1-3). Se a queda na pressao arterial for 
acompanhada de um aumento compensatorio da fre¬ 
quencia de pulso, os reflexos autonomicos simpaticos 
estao intactos, e a causa provavel e uma hipovolemia. 
No entanto, a ausencia de uma resposta compen- 
satoria e consistente com disturbios centrais (p. ex., 
doen^a de Parkinson) ou perifericos (p. ex., polineu- 
ropatias) da fun^ao simpatica, ou se trata de um efeito 
adverso de farmacos simpatoliticos (p. ex., farmacos 
anti-hipertensivos). 

B. Pulso 

Um pulso rapido ou irregular - em especial a irregu- 
laridade de pulso da fibrila^ao atrial - pode indicar 
uma arritmia cardiaca como causa de acidente vascu¬ 
lar ou sincope. 

C. Frequencia respiratoria 

A frequencia respiratoria pode ser uma pista para a 
causa de um disturbio metabolico associado a coma 
ou estado confusional. Uma respira^ao rapida (taquip- 
neia) pode ser observada na encefalopatia hepatica, 
nos disturbios pulmonares, na sepse ou na intoxica^ao 



▲ Figura 1-3 Teste para hipotensao ortostatica. A pressao arterial sistolica e diastolica e a frequencia cardiaca sao 
medidas com o paciente deitado (esquerda) e, posteriormente, a cada minuto depois de ficar em pe, durante cinco mi¬ 
nutes (direita). Uma reducao de > 20 mm na pressao sistolica ou de > 10 mm na pressao diastolica indica hipotensao 
ortostatica. Quando a funcao autondmica esta normal, como na hipovolemia, existe um aumento compensatorio na 
frequencia cardiaca, enquanto a falta disso sugere insuficiencia autondmica. 
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por salicilato; uma depressao respiratoria e observada 
nos disturbios pulmonares e na intoxica^ao por far- 
macos sedativos. A taquipneia tambem pode ser uma 
manifesta^ao de doen^a neuromuscular afetando o 
diafragma. Padroes respiratorios anormais tambem 
sao observados no coma: respira^ao de Cheyne-Stokes 
(respira^oes profundas alternadas, ou hiperpneia e ap- 
neia) pode ocorrer em disturbios metabolicos ou com 
les5es hemisfericas, enquanto respira^oes apneusticas, 
agrupadas ou ataxicas (ver Capitulo 3, Coma) indicam 
um disturbio do tronco cerebral. 

D. Temperatura 

A febre (hipertermia) ocorre com infec^ao das menin¬ 
ges (meningite), do cerebro (encefalite) ou da medula 
espinal (mielite). A hipotermia pode ser observada na 
intoxica^ao por etanol ou por farmacos sedativos, na 
hipoglicemia, na encefalopatia hepatica, na encefalo- 
patia de Wernicke e no hipotireoidismo. 

► Pele 

A ictericia sugere doen^a hepatica como causa de 
estado confusional ou disturbio de movimento. Pele 
seca e grossa, cabelos quebradi^os e secos e edema 
subcutaneo sao caracteristicas de hipotireoidismo. 
Petequias sao observadas na meningite meningoco- 
cica, e petequias ou equimoses podem sugerir uma 
coagulopatia como causa de hemorragia subdural, 
intracerebral ou paraspinal. Endocardite bacteriana, 
uma causa de acidente vascular cerebral, pode levar 
a diversas lesoes cutaneas, incluindo hemorragias su- 
bungueais, nodulos de Osier (edemas dolorosos na 
regiao distal dos dedos da mao) e lesoes de Janeway 
(hemorragias indolores das palmas das maos e das 
plantas dos pes). Pele seca e quente acompanha a into- 
xica^ao por farmacos anticolinergicos. 

^ Cabeca, olhos, orelhas e pescoco 

A. Cabeca 

O exame da cabeca pode revelar sinais de traumatismo, 
como lacera(;6es ou contusoes do couro cabeludo. A fra- 
tura da base de cranio pode levar a hematoma p6s-au- 
ricular (sinal de Battle), hematoma periorbital (“olhos 
de guaxinim”), hemotimpano, otorreia ou rinorreia de 
liquido cerebrospinal (LCS) (Figura 1-4). A percussao 
do cranio sobre um hematoma subdural pode causar 
dor. Um sopro vascular a ausculta do cranio pode estar 
associado com malforma^oes arteriovenosas. 

B. Olhos 

Escleras ictericas sao observadas na doen^a hepatica. 
Aneis pigmentados nas corneas (Kayser-Fleischer) 
- melhor observados com a lampada de fenda - sao 
produzidos pela deposi^ao de cobre na doen^a de 
Wilson. Hemorragias retinianas (manchas de Roth) 



B 


A Figura 1-4 Os sinais de traumatismo de cranio in- 
cluem hematoma periorbital (olhos de guaxinim. A) ou 
hematoma pos-auricular (sinal de Battle, B), sendo am- 
bos sugestivos de fratura da base do cranio. (De Knoop 
KJ, Stack LB, Storrow AB, et al. The Atlas of Emergency 
Medicine. 3rd ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 

podem ocorrer na endocardite bacteriana, que tam¬ 
bem esta associada a embolos septicos que podem 
levar a acidentes vasculares cerebrals. Exoftalmia e 
observada no hipertireoidismo, na presen^a de mas- 
sas orbitals ou retro-orbitals, e na trombose de seio 
cavernoso. 

C Orelhas 

O exame otoscopico mostra abaulamento, opacidade 
e eritema da membrana timpanica na otite media, que 
pode se disseminar para produzir meningite bacteriana. 
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D. Pescoco 

Sinais menmgeos (Figura 1-5), como a rigidez de 
nuca a flexao passiva ou a flexao do quadril apos uma 
flexao do pescoco (sinal de Brudzinski), sao obser- 
vados na meningite e na hemorragia subaracnoidea. 
Movimento lateral restrito (flexao lateral ou rota^ao) 
do pescoco pode acompanhar espondilose cervical. A 
ausculta do pescoco pode revelar um sopro carotideo, 
consistente com predisposi^ao ao acidente vascular 
cerebral. 

^ Torax e cardiovascular 

Sinais de fraqueza dos musculos respiratorios - como 
uma retra^ao muscular intercostal e o uso de muscu¬ 
los acessorios - podem ocorrer nos disturbios neuro- 
musculares. Murmurio cardiaco pode estar associado 
a doen^a cardiaca valvar, predispondo ao acidente 
vascular cerebral, e a endocardite infecciosa e suas se- 
quelas neurologicas. 

^ Abdome 

O exame do abdome pode revelar uma fonte de infec- 
9 ao sistemica ou sugerir doen^a hepatica, e e sempre 
importante em pacientes com dor nas costas de ini- 
cio recente, pois varios processos patologicos intra- 
-abdominais (p. ex., carcinoma pancreatico ou aneu- 




▲ Figura 1-5 Sinais de irritacao meningea. 0 sinal de 
Kernig (A) e a resistencia a extensao passiva do joelho com 
0 quadril fletido. 0 sinal de Brudzinski (B) e a flexao do qua- 
dril e do joelho em resposta a flexao passiva do pescoco. (De 
LeBlond RF, DeGowin RL, Brown DD. DeGowin's Diagnostic 
Examination. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 


risma de aorta) podem produzir dor que irradia para 
as costas. 

^ Extremidades e costas 

A resistencia a extensao passiva do joelho com o qua¬ 
dril fletido (sinal de Kernig) e observada na meningi¬ 
te. A eleva^ao da perna estendida com o paciente em 
posi^ao supina (eleva^ao da perna reta, ou sinal de 
Lasegue) leva ao estiramento das raizes L4-S2 e do 
nervo isquiatico, enquanto a eleva^ao da perna esten¬ 
dida com o paciente em posi^ao prona (eleva^ao re- 
versa da perna reta) promove o estiramento das raizes 
L2-L4 e do nervo femoral, podendo reproduzir dor 
radicular em pacientes com lesoes que afetem essas 
estruturas (Figura 1-6). Dor localizada com percus- 
sao da coluna pode ser um sinal de infec^ao vertebral 
ou epidural. A ausculta da coluna pode revelar um so¬ 
pro decorrente de malforma^ao vascular. 

► Reto e pelve 

O exame retal pode fornecer evidencia de sangra- 
mento gastrintestinal, um precipitante comum de en- 
cefalopatia hepatica. O exame retal ou pelvico pode 
evidenciar uma lesao de massa, responsavel pela dor 
referida para as costas. 




A Figura 1-6 Sinais de irritacao de raiz nervosa lombos- 
sacra. A elevacao da perna reta, ou sinal de Lasegue {oci- 
ma), significa dor em uma raiz L4-S2 ou na distribuicao do 
nervo isquiatico em resposta a elevacao da perna estendida, 
estando o paciente em posicao supina. 0 sinal reverse do 
levantamento da perna ereta (abaixo) significa dor na raiz 
L2-L4 ou na distribuicao do nervo femoral em resposta a ele¬ 
vacao da perna estendida com o paciente em pronacao. (De 
LeBlond RF, DeGowin RL, Brown DD. DeGowin's Diagnostic 
Examination. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill, 2009.) 
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EXAME NEUROLOGICO 

O exame neurologico deve ser adaptado a queixa es- 
pecifica de cada paciente. Cada area de exame - esta- 
do mental, nervos cranianos, fun^ao motora, fun^ao 
sensorial, coordena^ao, reflexos, marcha e postura - 
deve sempre ser abordada, alterando-se apenas a en- 
fase relativa dada a essas areas. A historia do paciente 
deve ter levantado questoes que possam ser abordadas 
pelo exame. Por exemplo, se a queixa do paciente e 
fraqueza, o examinador pesquisa para determinar sua 
distribui^ao e gravidade, e se ela e acompanhada de 
deficits em outras areas, como sensibilidade e refle¬ 
xos. O objetivo e obter a informa^ao necessaria para 
chegar a um diagnostico anatomico ao termino do 
exame. 

^ Exame do estado mental 

O exame do estado mental aborda duas questoes es- 
senciais: (1) o nivel de consciencia esta normal ou 
anormal? (2) se o nivel de consciencia permite um 
exame mais detalhado, a fun^ao cognitiva esta nor¬ 
mal e, se nao estiver, qual e a natureza e a extensao da 
anormalidade? 

A. Nivel de consciencia 

A consciencia e o reconhecimento do mundo interno 
e externo, e o nivel de consciencia e descrito em ter- 
mos do estado aparente de vigilia do paciente e de sua 
resposta a estimulos. Um paciente com um nivel de 
consciencia normal esta acordado (ou pode ser acor- 
dado), alerta (responde apropriadamente a estimulos 
visuais ou verbals) e orientado (sabe quern ele e, que 
local esta e a data ou a bora aproximada). 

Uma consciencia anormal (rebaixada) representa 
uma varia^ao desde sonolencia leve ate ausencia com- 


pleta de responsividade e incapacidade de acordar 
(ver Capitulo 3, Coma). Uma depressao da conscien¬ 
cia proxima do coma, algumas vezes, e referida como 
estado confusional, delirio ou estupor, mas deve ser 
caracterizada mais precisamente em termos dos pa- 
droes observados de estimulo-resposta. Um disturbio 
progressivamente mais grave da consciencia requer 
estimulos de intensidade crescente para provocar 
respostas cada vez mais primitivas (sem proposito ou 
reflexas) (Figura 1-7). 

B. Funcao cognitiva 

A funcao cognitiva envolve muitas esferas de ativida- 
des, algumas localizadas e outras dispersas por todos 
os hemisferios cerebrals. Para o exame cognitivo, a 
estrategia consiste em avaliar uma gama de fun^oes 
especificas e, caso sejam encontradas anormalidades, 
avaliar se elas podem ser atribuidas a uma regiao es- 
pedfica do cerebro ou se requerem um envolvimento 
cerebral mais amplo. Por exemplo, disturbios discre- 
tos de linguagem (afasia) e memoria (amnesia) mui¬ 
tas vezes podem ser atribuidos a uma area cerebral 
circunscrita, enquanto uma deteriora^ao mais global 
da funcao cognitiva, como se observa na demencia, 
implica doen^a difusa ou multifocal. 

1. Fun^oes bifrontais ou difusas - A aten^ao e 

a capacidade de se concentrar em um estimulo 
sensorial particular, excluindo outros; a concen- 
tra^ao e a aten^ao mantida. A aten^ao pode ser 
examinada pedindo ao paciente que repita ime- 
diatamente uma serie de algarismos (uma pessoa 
normal e capaz de repetir 5 a 7 algarismos corre- 
tamente), e a concentra^ao pode ser testada so- 
licitando ao paciente que conte regressivamente 
sete numeros a partir do 100. Processos de pensa- 
mento abstrato como a percep^ao e o julgamen- 
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A Figura 1-7 Avaliacao do nivel de consciencia em relacao a resposta do paciente a estimulacao. Um paciente 
consciente normal responde coerentemente a estimulacao visual ou verbal, enquanto um paciente com disturbio da 
consciencia requer estimulacao cada vez mais intensa e apresenta respostas cada vez mais primitivas. 
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to podem ser avaliados solicitando ao paciente 
para listar semelhan^as e diferen^as entre objetos 
(p. ex., uma ma^a e uma laranja), interpretar pro- 
verbios (interpreta^oes excessivamente concretas 
sugerem uma redu^ao da capacidade de abstra- 
^ao) ou descrever o que ele faria em uma situa- 
^ao hipotetica que requeira julgamento (p. ex., ao 
achar na rua um envelope endere^ado). A base 
de conhecimento pode ser testada perguntando 
ao paciente informa^oes que uma pessoa nor¬ 
mal com a mesma idade e nivel cultural presu- 
mivelmente tenha (p. ex., o nome do presidente, 
conhecimentos gerais ou os principals eventos 
publicados nos jornais). Este nao pretende ser 
um teste de inteligencia, mas visa determinar se 
o paciente incorporou normalmente novas infor- 
ma^oes em um passado recente. A emo^ao e a 
correla^ao comportamental externa do humor 
(interno) do paciente e pode se manifestar pela 
loquacidade ou a falta dela, pela expressao facial 
e pela postura. O dialogo com o paciente tam- 
bem pode revelar anormalidades do conteudo de 
pensamento, como ilusoes ou alucina^oes, que 
em geral estao associadas a doen^a psiquiatrica, 
mas que tambto podem estar presentes em esta- 
dos confusionais (p. ex., na abstinencia alcoolica) 
ou nas crises parciais complexas. 

2. Memoria - A memoria e a capacidade de re¬ 
gistrar, armazenar e reter informa^ao, podendo 
estar prejudicada por doen^a cortical difusa ou 
doen^a bilateral do lobo temporal. Do ponto de 
vista clinico, a memoria e avaliada por meio do 
teste da memoria imediata, da memoria recente 
e da memoria remota, as quais correspondem, 
de modo geral, ao registro, a armazenagem e a 
recupera^ao da informa^ao, respectivamente. 
Os testes para a recupera^ao imediata sao se- 
melhantes aos testes de aten^ao (ver discussao 
previa) e incluem fazer o paciente repetir ime- 
diatamente uma lista de mimeros ou objetos. 
Para testar a memoria recente, pode-se solici- 
tar ao paciente que repita a mesma lista depois 
de 3 a 5 minutos. A memoria remota e testada 
perguntando ao paciente dados importantes que 
ele possa ter aprendido no passado, como dados 
pessoais ou familiares, ou eventos historicos de 
maior importancia. Estados confusionais pre- 
judicam a recupera^ao imediata, enquanto dis- 
turbios da memoria (amnesia) costumam estar 
associados ao envolvimento predominantemente 
da memoria recente, estando a memoria remo¬ 
ta preservada ate os estagios finals. Memorias 
carregadas pessoal e emocionalmente tendem a 
ser priorizadas no armazenamento, ocorrendo o 
oposto na amnesia psicogenica. A incapacidade 
de um paciente acordado e alerta em lembrar seu 


proprio nome sugere fortemente um disturbio 
psicogenico. 

3. Linguagem - Os elementos essenciais da lingua- 
gem sao a compreensao, a repeti^ao, a fluencia, 
a nomina^ao, a leitura e a escrita, sendo que to- 
dos devem ser testados quando existe suspeita 
de um disturbio da linguagem (afasia). Existem 
diversas sindromes afasicas, cada uma caracteri- 
zada por um padrao particular de disturbio da 
linguagem (Tabela 1-1) e com frequencia corre- 
lacionada com um local especifico da patologia 
(Figura 1-8). A afasia de expressao, nao fluente, 
motora ou de Broca caracteriza-se pela escassez 
de fala espontanea e pela natureza agramatical e 
telegrafica da pouca fala produzida. A expressao 
da linguagem e testada listando-se as anorma¬ 
lidades encontradas quando o paciente fala de 
maneira espontanea e responde as perguntas. 
Os pacientes com essa sindrome nao sao capazes 
de escrever normalmente ou de repetir (testados 
com frases de pouco conteudo, como “sem mais 
nem porque”), mas sua compreensao da lingua¬ 
gem esta Intacta. Assim, quando o paciente e so- 
licitado a fazer algo que nao envolve expressao da 
linguagem (p. ex., “feche os olhos”), ele e capaz 
de faze-lo. O paciente em geral esta consciente 
de seu disturbio, e frustrado em rela^ao a ele. 
Na afasia receptiva, fluente, sensorial ou de 
Wernicke, a expressao da linguagem e normal, 
mas existe um disturbio da compreensao e da 
repeti^ao. E produzido um grande volume de lin¬ 
guagem, mas esta nao faz sentido e pode incluir 
erros parafasicos (uso de palavras semelhantes a 


Tabela 1-1 Smdromes afasicas 


Tipo 

Fluencia 

Compreensao 

Repeticao 

Expressiva 

(Broca) 

- 

-F 

- 

Receptiva 

(Wernicke) 

-F 

- 

- 

Global 

- 

- 

- 

Conducao 

-F 

-F 

- 

Expressiva 

transcortical 

- 

-F 

-F 

Receptiva 

transcortical 

-F 

- 

-F 

Global 

transcortical 

- 

- 

-F 

Anomica 

(nomeacao) 

-F 

-F 

-F 


(Modificada de Waxman SG. Clinical Neuroanatonny. 26th ed. New 
York, NY: McGraw-Hill; 2010.) Ver tambem Figura 1-8. 
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da fala Fascicule da linguagem 
(Broca) arqueado (Wernicke) 

A Figura 1-8 As areas cerebrals envolvidas na fun- 
cao da linguagem incluem a area da compreensao da 
linguagem (Wernicke), a area motora da fala (Broca) e 
0 fascicule arqueado. As lesdes nos locals numerados pro- 
duzem afasias com caracteristicas diferentes: ( 1 ) afasia 
de expressao, (2) afasia de recepcao, (3) afasia de con- 
ducao - embora o papel do fascicule arqueado tenha side 
questionado, (4) afasia transcortical de expressao e (5) 
afasia transcortical de recepcao. Ver tambem Tabela 1-1. 
(Modificada de Waxman SG. Clinical Neuroanatomy. 26th 
ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 

palavra correta) e neologismos (palavras inven- 
tadas). A linguagem escrita e igualmente incoe- 
rente, e a repeti^ao e defeituosa. O paciente nao e 
capaz de seguir comandos orais ou escritos, mas 
e capaz de imitar a a^ao do examinador quando 
a solicita^ao e feita por meio de um gesto. Esses 
pacientes nao costumam estar cientes disso e, 
consequentemente, nao estao perturbados com 
sua afasia. A afasia global combina caracteristi- 
cas da afasia expressiva e da receptiva - os pa¬ 
cientes nao conseguem se expressar, nem com- 
preender, e nao repetem a linguagem falada ou 
escrita. Outras formas de afasia incluem afasia 
de condu^ao, na qual a repeti^ao esta prejudi- 
cada, enquanto a expressao e a compreensao es¬ 
tao intactas; afasia transcortical, na qual ocorre 
uma afasia expressiva, receptiva ou global com 
repeti^ao Intacta, e afasia anomica, um disturbio 
seletivo da nomina^ao. A linguagem e diferente 
da fala, sendo o ponto motor final na expressao 
oral da linguagem. Um disturbio da fala (disar- 
tria) pode ser dificil de distinguir da afasia, mas 
ele sempre poupa a compreensao da linguagem 
oral e escrita e a expressao escrita. 

4. Integra^ao sensorial - Disturbios da integra- 
^ao sensorial resultam de lesoes do lobo parie¬ 
tal e se manifestam por um erro de percep^ao 
ou uma desaten^ao aos estimulos sensoriais no 
lado contralateral a lesao, mesmo que as moda- 
lidades sensoriais primarias (p. ex., o tato) este- 
jam intactas naquele lado. Pacientes com lesoes 


parietais podem demonstrar qualquer um dos 
diversos sinais. Astereognosia e a incapacidade 
de identificar pelo tato um objeto colocado na 
mao. Estando o paciente com os olhos fecha- 
dos, solicita-se que ele identifique objetos como 
moedas, chaves e alfinetes de seguran^a. Agra- 
festesia e a incapacidade de identificar pelo tato 
um numero escrito na mao. A falha de discri- 
mina 9 ao entre dois pontos e a incapacidade de 
diferenciar entre um unico estimulo e dois es¬ 
timulos aplicados simultaneamente, adjacentes, 
mas separados; sao estimulos que uma pessoa 
normal pode distinguir (ou e capaz de distin¬ 
guir do lado normal). Por exemplo, as pontas 
de duas canetas podem ser aplicadas juntas na 
ponta de um dedo e, entao, ser gradualmente se- 
paradas ate que sejam percebidas como objetos 
isolados; a distancia na qual isso ocorre e regis- 
trada. Alestesia e o erro de localiza^ao (em geral 
mais proximal) de um estimulo tatil. Extin^ao e 
a incapacidade de perceber um estimulo visual 
ou tatil quando aplicado bilateralmente, embora 
possa ser percebido quando aplicado unilateral- 
mente. Negligencia e a incapacidade de perce¬ 
ber o espa^o ou de usar os membros de um lado 
do corpo. Anosognosia e a nao percep^ao de 
um deficit neurologico. Apraxia de constru^ao 
e a incapacidade de desenhar uma representa- 
9 ao precisa do espa^o externo, como preencher 
os algarismos de um relogio ou copiar figuras 
geometricas (Figura 1-9). 

5. Integra^ao motora - Praxia e a aplica^ao do 
aprendizado, e apraxia e a incapacidade de rea- 
lizar tarefas previamente aprendidas, a despeito 
de apresentar fun^oes motoras e sensoriais intac¬ 
tas. Testes tipicos para apraxia envolvem pedir 



A Figura 1-9 Negligencia unilateral (lodo esquerdo) 
em um paciente com uma lesao parietal direita. Foi soli- 
citado ao paciente para preencher os algarismos no mos- 
trador de um relogio (A) e desenhar uma flor (B). (Repro- 
duzida de Waxman SG. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. 
New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 
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ao paciente que demonstre como deveria usar 
uma chave, um pente ou um garfo, sem outros 
adere^os. Apraxias unilaterais sao comumente 
causadas por lesoes do cortex pre-motor frontal 
contralateral. Apraxias bilaterais, como a apraxia 
da marcha, podem ser observadas nas lesoes bi- 
frontais ou cerebrals difusas. 

^ Nervos cranianos 

A. Nervo olfatorio (I) 

O nervo olfatorio medeia o sentido do olfato e pode 
ser testado solicitando ao paciente que identifique 
odores comuns, como o odor de cafe, baunilha, hor- 
tela ou cravos. Supoe-se que a fun^ao do nervo esteja 
normal quando o paciente detecta o odor, mesmo que 
nao seja capaz de identifica-lo corretamente. Cada 
narina e testada separadamente. Substancias irritantes 
como o alcool nao devem ser usadas, pois podem ser 
detectadas como estimulos nocivos, independente- 
mente dos receptores olfativos. 

B. Nervo optico (II) 

O nervo optico transmite informa^ao visual a par- 
tir da retina, atraves do quiasma optico (em que 
as fibras dos lados nasals ou mediais de ambas as 
retinas, transportando informa^oes das metades 
temporals ou laterals de ambos os campos visuais, 
se cruzam), para entao trafegar pelos tratos opticos 
para o nucleo geniculado lateral do talamo. A fun- 
^ao do nervo optico e avaliada separadamente para 
cada olho e envolve a inspe^ao do fundo de olho 
(fundoscopia) por meio de oftalmoscopia direta, 
mensura^ao da acuidade visual e mapeamento do 
campo visual. 



1. Oftalmoscopia - esse procedimento deve ser 
realizado em uma sala escura para a dilata^ao 
das pupilas, facilitando a observa^ao do fundo de 
olho. Colirios midriaticos (simpatomimeticos ou 
anticolinergicos) sao eventualmente usados para 
aumentar a dilata^ao, mas isso nao deve ser fei- 
to antes de serem testados a acuidade visual e os 
reflexos pupilares, nem em pacientes com glau¬ 
coma de angulo fechado nao tratado ou porta- 
dores de uma lesao de massa intracraniana que 
possa levar a uma hernia^ao transtentorial. O 
disco optico normal (Figura 1-10) e uma estru- 
tura amarelada e oval, situada em posi^ao nasal 
junto ao polo posterior do olho. As margens do 
disco e os vasos sanguineos que o cruzam devem 
ser bem demarcados, e as veias devem apresentar 
pulsa^oes espontaneas. A macula, uma area mais 
palida que o resto da retina, esta localizada a cer- 
ca de dois diametros de disco em regiao temporal 
a margem temporal do disco optico e pode ser 
visualizada com o paciente olhando para a luz 
do oftalmoscopio. Em pacientes com problemas 
oftalmologicos, a anormalidade mais importan- 
te a ser identificada a oftalmoscopia e o edema 
do disco optico, resultando de um aumento da 
pressao intracraniana (papiledema). No pa- 
piledema precoce (Figura 1-11), as veias da re¬ 
tina estao ingurgitadas, e as pulsa^oes venosas 
espontaneas estao ausentes. O disco pode estar 
hiperemico, com hemorragias lineares em suas 
bordas. As margens do disco se tornam borradas 
inicialmente junto a borda nasal. No papiledema 
completamente desenvolvido, os discos opticos 
estao elevados acima do piano da retina, e os va¬ 
sos sanguineos, que cruzam a borda discal, estao 



B 


A Figura 1-10 Fundo de olho normal (B). 0 diagrama mostra marcacoes correspondentes a fotografia (A). (Foto de 
Diane Beeston; reproduzida, com permissao, de Vaughan D, Asbury T, Riordan-Eva P. General Ophthalmology. 15th ed. 
Stamford, CT: Appleton & Lange; 1999.) 
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A Figura 1-11 Aspecto do fundo de olho na presenca de papiledema. (A) Na fase precoce do papiledema, as mar- 
gens superior e inferior do disco optico estao borradas em decorrencia do espessamento da camada de fibras nervosas 
que entram no disco. (B) Papiledema moderado com edema discal. (C) No papiledema completamente desenvolvido, 
0 disco optico encontra-se edemaciado, elevado e congestionado, e as veias retinianas estao acentuadamente dilata- 
das; podem ser observadas fibras opticas edemaciadas (manchas brancas) e hemorragias. (D) No papiledema atrofico 
crdnico, o disco optico e palido e levemente elevado, e suas margens estao borradas. (Cortesia de Nancy Newman.) 


obscurecidos. O papiledema quase sempre e bila¬ 
teral, nao costuma prejudicar a visao, exceto pelo 
aumento do ponto cego, e nao e doloroso. Outra 
anormalidade - o disco optico palido - e produ- 
zida pela atrofia do nervo optico. Essa condi^ao 
pode ser observada em pacientes com esclerose 
miiltipla ou outros disturbios e esta associada 
com defeitos na acuidade visual, nos campos vi¬ 
suals ou na reatividade pupilar. 

2 . Acuidade visual - deve ser testada em condi^oes 
que eliminem erros de refra^ao. Desse modo, pa¬ 
cientes que usam lentes devem ser examinados 
usando-as. A acuidade e testada separadamen- 
te em cada olho, usando uma Tabela de Snellen 
a aproximadamente 6 m (20 pes) para a visao 
distante ou um cartao portatil de Rosenbaum a 
aproximadamente 36 cm (14 polegadas) para a 
visao proxima. A menor linha que ainda possa 


ser lida e anotada, e a acuidade visual e expressa 
em fra^oes: 20/20 indica acuidade normal, com 
aumento do denominador quando a visao pio- 
ra. O disturbio mais grave pode ser graduado de 
acordo com a distancia na qual o paciente e capaz 
de contar dedos, discernir movimentos da mao 
ou perceber luz. Nas lesoes do nervo optico, a vi¬ 
sao de cores vermelho-verde, muitas vezes, esta 
desproporcionalmente prejudicada e pode ser 
testada usando canetas ou alfinetes coloridos ou 
com pranchas para visao de cores. 

3. Campos visuais - os campos visuais sao testa- 
dos para cada olho separadamente, muitas ve¬ 
zes usando a tecnica da confronta^ao (Figura 
1 -12). O examinador encontra-se em pe a uma 
distancia de um bra^o de comprimento do pa¬ 
ciente; o olho do paciente que nao esta sendo 
testado e o olho oposto do examinador estao fe- 
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A Figura 1-12 Teste de confrontacao do campo visual. (A) 0 olho esquerdo do paciente e o olho direito do examinador 
estao alinhados. (B) Teste do quadrante nasal superior. (C) Teste do quadrante temporal superior. (D) Teste do quadrante 
nasal inferior. Entao, o procedimento e repetido no outro olho do paciente. (E) Teste do quadrante temporal inferior. 


chados ou cobertos. O paciente e instruido a fi- 
xar o olho aberto do examinador, sobrepondo os 
campos monoculares do paciente e do examina¬ 
dor. Usando o dedo indicador de qualquer mao, 
para localizar os limites perifericos do campo do 
paciente, o examinador move o dedo lentamente 
para dentro em todas as dire^oes, ate que o pa¬ 
ciente o detecte. O tamanho do escotoma central 
(ponto cego) localizado na metade temporal do 
campo visual tambem pode ser medido em re- 
la^ao ao do examinador. O objetivo do teste de 
confrontacao e determinar se o campo visual do 
paciente e coextensivo com - ou mais restrito 
que - o do examinador. Outra abordagem do 
teste de confrontacao e usar a cabeca de um al- 
fmete como alvo visual. Defeitos sutis de campo 
visual podem ser detectados pedindo ao pacien¬ 
te que compare a claridade de objetos coloridos 
apresentados em diferentes locais no campo ou 
medindo os campos com o uso de um alfinete 
de cabeca vermelha como alvo. Anormalidades 
maiores do campo visual podem ser detectadas 
em um paciente nao completamente alerta, por 
meio da verificacao do reflexo de piscar, quando 
o dedo do examinador e aproximado de seu olho 
vindo de diferentes direcoes. Em algumas situa- 
Coes (p. ex., no seguimento de um paciente com 


um defeito progressivo ou em resolucao), e util 
realizar um mapeamento mais preciso dos cam¬ 
pos visuais, o que pode ser feito usando tecnicas 
de perimetria, como tela tangente ou exames de 
campimetria computadorizada. Anormalidades 
comuns de campos visuais e suas correlacoes 
anatomicas sao apresentadas na Figura 1-13. 

C Nervo oculomotor (III), nervo troclear (IV) e 
nervo abducente (VI) 

Estes tres nervos controlam a acao dos musculos in- 
traoculares (esfincter da pupila) e dos musculos ex- 
traoculares. 

1. Pupilas - devem ser verificados o diametro e a 
forma das pupilas em luz ambiente e suas respos- 
tas a luz e acomodacao. Pupilas normals tern dia¬ 
metro de ~ 3 mm, em media em um ambiente 
bem iluminado, mas podem variar de ~ 6 mm 
em criancas a < 2 mm nos individuos mais ido- 
sos, podendo diferir em tamanho de um lado 
para o outro em ~ 1 mm (anisocoria fisiologi- 
ca). Elas devem ser redondas e de formato regu¬ 
lar. Pupilas normals se contraem rapidamente em 
resposta a iluminacao direta, e um pouco menos 
a iluminacao da pupila do lado oposto (resposta 
consensual), dilatando-se de novo rapidamente 
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Campos visuais 


Esquerdo Direito 



A Figura 1-13 Defeitos comuns do campo visual e suas bases anatomicas. 1. Escotoma central causado por infla- 
macao do disco optico (neurite optica) ou do nervo optico (neurite retrobulbar). 2. Amaurose total do olho direito 
decorrente de uma lesao completa do nervo optico direito. 3. Hemianopsia bitemporal causada por pressao exercida 
sobre o quiasma optico por urn tumor hipofisario. 4. Hemianopsia nasal direita causada por uma lesao periquiasma- 
tica (p. ex., carotida interna calcificada). 5. Hemianopsia homonima direita decorrente de uma lesao do trato optico 
esquerdo. 6. Quadrantanopsia homonima superior direita causada pelo envolvimento parcial da radiacao optica 
decorrente de uma lesao do lobo temporal esquerdo (aka de Meyer). 7. Quadrantanopsia homonima inferior direita 
causada pelo envolvimento parcial da radiacao optica decorrente de uma lesao no lobo parietal esquerdo. 8. Hemia¬ 
nopsia homonima direita decorrente de uma lesao completa da radiacao optica esquerda. (Urn defeito semelhante 
tambem pode resultar da lesao 9.) 9. Hemianopsia homonima direita (poupando a macula) resultando de uma 
oclusao da arteria cerebral posterior. 


quando a fonte de ilumina^ao e removida. Quan- 
do os olhos convergem para um foco em um 
objeto mats proximo, como a ponta do proprio 
nariz (acomoda^ao), as pupilas normals se con- 
traem. A contra^ao pupilar (miose) e mediada 
pelas fibras parassimpaticas que se originam no 
mesencefalo e trafegam para o olho junto com o 
nervo oculomotor. A interrup^ao dessa via, por 
uma lesao hemisferica de massa levando ao coma 
e comprimindo o nervo em sua saida do tronco 


cerebral, leva a uma pupila dilatada (~ 7 mm) e 
nao reativa. A dilata^ao pupilar e controlada por 
um rele de tres neuronios simpaticos, a partir do 
hipotalamo, atraves do tronco cerebral ate o nivel 
de T1 na medula espinal, ate o ganglio cervical 
superior, chegando ao olho. Lesoes em qual- 
quer lugar ao longo dessa via resultam em pupi¬ 
las contraidas (< 1 mm) e nao reativas. Outras 
anormalidades pupilares comuns encontram-se 
listadas na Tabela 1-2. 
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Tabela 1-2 Anormalidades pupilares comuns 


Nome 

Aspecto 

Reatividade (luz) 

Reatividade 

(acomodacao) 

Local da lesao 

Pupila de Adie (tonica) 

Pupila grande unilateral 

Lenta 

Normal 

Ganglio ciliar 

Pupila de Argyll Robertson 

Pupilas pequenas e irregu- 
lares bilateralmente 

Ausente 

Normal 

Mesencefalo 

Sindrome de Horner 

Pupila unilateral pequena 
e ptose 

Normal 

Normal 

Inervacao simpatica 
do olho 

Pupila de Marcus Gunn 

Normal 

Consensual > direta 

Normal 

Nervo optico 


2. Palpebras e orbitas - as palpebras devem ser 
examinadas quando o paciente se encontra com 
os olhos abertos. A distancia entre a palpebra 
superior e a inferior (fissura interpalpebral) em 
geral e de ~ 10 mm, sendo aproximadamente 
igual nos dois olhos. A palpebra superior costu- 
ma cobrir 1 a 2 mm da iris, mas aumenta com a 
queda da palpebra (ptose) decorrente de lesao do 
musculo elevador da palpebra ou de seu supri- 
mento pelo nervo oculomotor (Ill) ou simpati- 
co. A ptose ocorre junto com miose (e esta, por 
vezes, associada a ausencia da sudorese ou ani- 
drose da regiao frontal) na sindrome de Horner. 
Uma protrusao anormal do olho a partir da 6r- 
bita (exoftalmia ou proptose) e mais facilmente 
detectada quando o examinador coloca-se em pe 
atras do paciente sentado e olha para baixo para 
observar os olhos do paciente. 

3. Movimentos oculares - os movimentos ocu- 
lares sao realizados pela a^ao de seis musculos 
ligados a cada globo ocular, que atuam para mo¬ 
ver o olho em cada uma das seis posi^oes carde- 
ais do olhar (Figura 1-14). A^oes iguais e opos- 
tas desses seis musculos no estado de repouso 
colocam o olho em posi^ao media ou prima- 
ria, ou seja, olhando diretamente para a frente. 
Quando a fun^ao de um musculo extraocular 
esta comprometida, o olho e incapaz de se mover 
na dire^ao de a^ao do musculo afetado (oftal- 
moplegia) e pode desviar para a dire^ao oposta 
em decorrencia da falta de oposi^ao de outros 
musculos extraoculares. Quando os olhos estao 
desalinhados, as imagens virtuais de objetos per- 
cebidos chegam a uma regiao diferente da retina, 
criando a ilusao de visao dupla ou diplopia. Os 
musculos extraoculares sao inervados pelos ner- 
vos oculomotor (III), troclear (IV) e abducente 
(VI), e defeitos dos movimentos oculares podem 
resultar de lesoes nervosas ou musculares. O 
nervo oculomotor (III) inerva todos os muscu¬ 
los extraoculares, exceto o obliquo superior, que 
e inervado pelo nervo troclear (IV), e o reto la¬ 
teral, que e inervado pelo nervo abducente (VI). 


Em decorrencia de sua inerva^ao diferencial, o 
padrao de envolvimento ocular muscular, em 
condi^oes patologicas, pode ajudar a diferenciar 
um disturbio dos musculos oculares de um dis- 
turbio que afeta um nervo craniano. 

O movimento ocular e testado quando o pa¬ 
ciente olha para a luz de uma lanterna em cada 
uma das posi^oes cardeais do olhar. O examina¬ 
dor observa se os olhos do paciente se movem 
completamente e de modo conjugado em cada 
dire^ao. Com o olhar conjugado normal, a luz de 
uma lanterna incide no mesmo local em ambas 
as corneas. Devem ser observadas limita^oes do 
movimento dos olhos e qualquer disturbio de 
conjuga^ao. Se ha queixa de diplopia, e preciso 
identificar o musculo fraco responsavel, fazendo 
com que o paciente olhe na dire^ao em que a se- 
para^ao de imagens e maior. Entao, cada olho e 
coberto alternadamente, e o paciente e solicita- 


Reto Obliquo 

superior inferior 



A Figura 1-14 As seis posicoes cardeais do olhar para 
0 exame dos movimentos oculares. 0 olho e aduzido pelo 
reto medial e abduzido pelo reto lateral. 0 olho aduzido 
e elevado pelo obliquo inferior e deprimido pelo obliquo 
superior; o olho abduzido e levantado pelo reto superior e 
deprimido pelo reto inferior. Todos os musculos extraocu¬ 
lares sao inervados pelo nervo oculomotor (III), exceto o 
obliquo superior, que e inervado pelo nervo troclear (IV), 
e 0 reto lateral, que e inervado pelo nervo abducente (VI). 
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do a informar qual das duas imagens (perto ou 
longe) desaparece. A imagem mais deslocada na 
dire^ao do olhar esta sempre relacionada com o 
olho fraco. De maneira alternada, um olho e co- 
berto com um vidro translucido vermelho, ou 
com celofane, o que permite a identifica^ao do 
olho responsavel por cada imagem. Por exemplo, 
na fraqueza do musculo reto lateral esquerdo, a 
diplopia e maxima no olhar para a esquerda, e a 
imagem situada mais a esquerda das duas ima¬ 
gens vistas desaparece quando o olho esquerdo 
e coberto. 

4. Oscila^oes oculares - nistagmo, ou oscila^oes 
ritmicas dos olhos, pode ocorrer nos extremos 
do olhar voluntario em individuos normals. Em 
outras situa^oes, no entanto, essa condi^ao pode 
ser decorrente de medicamentos anticonvulsivan- 
tes ou sedativos, ou refletir uma doen^a que afeta 
os musculos extraoculares ou sua inerva^ao, ou as 
vias vestibulares ou cerebelares. A forma mais co¬ 
mum, o nistagmo sacadico, consiste em uma fase 
lenta de movimento, seguida por uma fase rapida 
na dire^ao oposta (Figura 1-15). Para detectar 
o nistagmo, os olhos sao observados na posi^ao 
primaria e em cada uma das posi^oes cardeais do 
olhar. Se houver nistagmo, ele deve ser descrito de 
acordo com a posi^ao do olhar na qual ele ocor- 
re, sua dire^ao e amplitude (fma ou grosseira), os 
fatores precipitantes, como altera^oes na posi^ao 
da cabe^a, e os sintomas associados, como verti- 
gem. A dire^ao do nistagmo sacadico e, por con- 
ven^ao, a dire^ao da fase rapida (p. ex., nistagmo 
batendo para a esquerda). O nistagmo sacadico 
aumenta em amplitude com o olhar na dire^ao da 
fase rapida (lei de Alexander). Uma forma menos 
comum de nistagmo e o nistagmo pendular, que 
costuma come^ar na infancia e tern a mesma ve- 
locidade em ambas as dire^oes. 



A Nistagmo de B Nistagmo de 

posigao final posigao primaria 

▲ Figura 1-15 Nistagmo. Um desvio lento dos olhos 
da posicao de fixacao (seta tracejada) e corrigido por 
um movimento rapido de retorno (seta contmua). A di- 
recao do nistagmo e denominada de acordo com seu 
componente rapido. 0 nistagmo da posicao primaria tern 
maior probabilidade de ser patologico que o nistagmo da 
posicao final. (De LeBlond RF, Brown DD, DeGowin RL. 
DeGowin's Diagnostic Examination. 9th ed. New York, NY: 
McGraw-Hill; 2009.) 


D. Nervo trigemeo (V) 

O nervo trigemeo carrega fibras sensoriais e fibras mo- 
toras para os musculos mastigatorios. O toque facial e 
a sensagao termica sao testados tocando a face do pa- 
ciente e posicionando a superficie fria de um diapasao 
em ambos os lados da face simultaneamente, na dis- 
tribuigao de cada divisao do nervo trigemeo - ramo 
oftalmico (VI, regiao frontal), ramo maxilar (V2, 
regiao malar) e ramo mandibular (V3, mandibula) 
(Figura 1-16). Pergunta-se ao paciente se a sensagao e 
a mesma em ambos os lados e, caso nao seja, pergun¬ 
ta-se em qual dos lados o estimulo e percebido como 
mais fraco ou onde a temperatura e mais fria. Para tes- 
tar o reflexo corneano, um pedago de algodao e pas- 
sado levemente sobre a superficie lateral do olho (fora 
da visao do individuo). A resposta normal, mediada 
por um arco reflexo que depende do ramo sensitivo 
do nervo trigemeo (VI) e da fungao motora do nervo 
facial (VII), e o piscar bilateral dos olhos. 

Na presenga de um disturbio funcional do trige¬ 
meo, nenhum olho pisca, enquanto o piscar unilateral 
indica uma lesao de nervo facial no lado que nao pisca. 
A fungao motora do trigemeo e testada pela observagao 
da simetria da abertura e do fechamento da boca; du¬ 
rante o fechamento, a mandibula desce de modo mais 
rapido e mais intenso do lado fraco, deixando o rosto 
torto. Uma fraqueza menos intensa pode ser detectada 
pedindo-se ao paciente para cerrar os dentes, enquanto 
se tenta abrir a mandibula. A forga normal da mandibu¬ 
la nao consegue ser superada pelo examinador. 

E. Nervo facial (VII) 

O nervo facial supre os musculos facials e medeia o 
paladar de cerca de dois tergos anteriores da lingua 
(Figura 1-17). Para testar a forga desse nervo, deve-se 
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\ 


A Figura 1-16 Ramos sensoriais do nervo trigemeo 
(V). (De Waxman SG. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. 
New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 
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observar a face do paciente verificando-se a simetria 
ou a assimetria das fissuras palpebrais e das pregas 
nasolabiais em repouso. Depois, pede-se ao paciente 
para franzir a testa, apertar os olhos, de modo que fi- 
quem bem fechados (procurando-se por assimetria a 
medida que os cilios se projetam), e sorrir ou mostrar 
os dentes. Novamente, o examinador observa a sime¬ 
tria ou a assimetria. Com uma lesao periferica (nervo 
facial), todo o lado da face esta enfraquecido, e o olho 
nao pode ser completamente fechado. Com uma le¬ 
sao central (p. ex., hemisferica), a regiao frontal esta 
poupada, e existe possibilidade de fechar o olho. Acre- 
dita-se que essa discrepancia resulte de uma dupla 
inerva^ao motora da face superior. Do ponto de vista 
tradicional, acredita-se que exista uma representa^ao 
cortical bilateral da face superior, mas tambem foi 
sugerido que existem duas entradas que se originam 
do mesmo hemisferio, uma dentro da distribui^ao da 
arteria cerebral media e a outra no territorio da arteria 
cerebral anterior. Uma fraqueza bilateral nao pode ser 
detectada pela compara^ao entre os dois lados. Ela e 
testada solicitando ao paciente que feche os olhos e 
cerre os labios com for^a e, entao, infle as bochechas. 
Se a for^a for normal, o examinador nao sera capaz de 
for^ar a abertura das palpebras e dos labios ou fazer 
o ar escapar ao comprimir as bochechas do paciente. 
A fraqueza facial pode estar associada a disartria que 
se acentua para os sons de m. Se o paciente conseguia 
assobiar normalmente, ele pode ter perdido essa ha- 
bilidade com a fraqueza facial. Para testar o paladar, 
aplicadores com pontas de algodao sao mergulhados 
em solu^oes de sabor doce, azedo, salgado ou amargo 
e colocados na lingua protraida. Pede-se, entao, ao pa¬ 
ciente que identifique o sabor. 


F. Nervo acustico (VIII) 

O nervo acustico tern duas divisoes - auditiva e ves¬ 
tibular - que estao envolvidas na audi^ao e no equili- 
brio, respectivamente. O exame deve incluir a inspe- 
9 ao otoscopica dos canais auditivos e das membranas 
timpanicas, a avalia^ao da acuidade auditiva em cada 
orelha e os testes de Weber e Rinne realizados com 
um diapasao de 512 Hz. A acuidade auditiva pode ser 
testada grosseiramente, esfregando o polegar e o dedo 
indicador em conjunto, acerca de 2 polegadas de dis- 
tancia de cada orelha do paciente. 

Se o paciente tern queixas de perda auditiva ou 
nao consegue escutar o ruido dos dedos sendo esfre- 
gados, e necessario explorar o deficit auditivo. Para 
realizar o teste de Rinne (Figura 1-18), a base de um 
diapasao de alta frequencia vibrando levemente e co- 
locada sobre o processo mastoide do osso temporal, 
ate que o som deixe de ser escutado. Entao, o diapasao 
e movido ate chegar proximo a abertura do conduto 
auditivo externo. 

Em pacientes com audi^ao normal ou perda au¬ 
ditiva neurossensorial, o ar no conduto auditivo con- 
duz o som melhor do que o osso, e e possivel conti- 
nuar a ouvir o som. Na perda auditiva de condu^ao, o 
paciente ouve o som por mais tempo com o diapasao 
sobre o processo mastoide do que o som conduzido 
pelo ar. No teste de Weber (Figura 1-18), o cabo do 
diapasao e colocado no meio da regiao frontal. Na 
perda auditiva de condu^ao, o som sera mais alto na 
orelha afetada; na perda auditiva neurossensorial, o 
som sera mais alto na orelha normal. 

Em pacientes com queixas de vertigem postural, 
a manobra de Nylen-Barany ou Dix-Hallpike (Figu¬ 
ra 1-19) pode ser usada para tentar reproduzir a cir- 
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A Figura 1-17 Nervo facial (VII). (A) Inervacao motora central e periferica da face. A regiao frontal recebe projecoes 
nervosas de ambos os hemisferios e da regiao inferior da face (olhos e abaixo deles) somente do hemisferio contrala¬ 
teral. (B) Inervacao somatica aferente (SA, tato) e inervacao visceral aferente (VA, paladar) da lingua. (De Waxman SG. 
Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 
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Teste de Rinne 



Teste de Weber 


Perda auditive Teste de Rinne Teste de Weber 
(condugao) (iocaiizagao) 


Nenhuma Ar > osso Linha media 

Neurossensoriai Ar > osso Oreiha normai 

Condutiva Osso > ar Oreiha afetada 


la do paciente. A fraqueza do esternocleidomastoideo 
resulta em uma redugao da capacidade de girar a ca- 
bega para longe do musculo fraco. O trapezio e testa- 
do fazendo com que o paciente empurre os ombros 
contra uma resistencia, anotando qualquer assimetria. 

I. Nervo hipoglosso (XII) 

O nervo hipoglosso inerva os musculos da lingua. 
Sua fungao pode ser testada enquanto o paciente em- 
purra a lingua contra o interior da bochecha, e o exa- 
minador oferece uma resistencia do lado de fora da 
bochecha. Em alguns casos, pode haver um desvio da 
lingua protraida em diregao ao lado fraco, mas a fra¬ 
queza facial pode resultar em testes falso-positivos. A 
fraqueza da lingua tambem produz uma disartria com 
promincia indistinta dos sons labials (/). Finalmente, a 
denervagao da lingua pode estar associada com atro- 
fia e fasciculagao. 


A Figura 1-18 Testes para perda auditiva. 

cunstancia precipitante. O paciente encontra-se sen- 
tado em uma mesa com a cabega e os olhos dirigidos 
para a frente e, em seguida, e rapidamente colocado 
em uma posigao supina, com a cabega alem da borda 
da mesa, 45 graus abaixo da horizontal. O teste e re- 
petido com a cabega e os olhos do paciente voltados 
45 graus para a direita e novamente com a cabega e os 
olhos voltados 45 graus para a esquerda. Os olhos de- 
vem ser observados para verificar nistagmo, e pede- 
-se ao paciente para observar o inicio, a gravidade e o 
termino da vertigem. 

G. Nervo glossofarmgeo (IX) e nervo vago (X) 

A fungao motora desses nervos e testada solicitando 
ao paciente que diga “ah” com a boca aberta e obser- 
vando a elevagao completa e simetrica do palato. Na 
fraqueza unilateral, o palato nao se eleva do lado afe- 
tado; na fraqueza bilateral, nenhum dos lados se ele¬ 
va. Pacientes com fraqueza de palato tambem podem 
apresentar disartria, que afeta especialmente os sons 
de k. A fungao sensorial pode ser testada por meio 
do reflexo de vomito. A regiao posterior da lingua e 
estimulada de cada lado, usando-se um abaixador de 
lingua ou um cotonete. Assim, e possivel observar di- 
ferengas na magnitude da resposta do reflexo de vo¬ 
mito provocado dessa maneira. 

H. Nervo espinal acessorio (XI) 

O nervo espinal acessorio inerva o musculo esterno¬ 
cleidomastoideo e o musculo trapezio. O esternoclei¬ 
domastoideo e testado solicitando ao paciente que 
gire a cabega contra uma resistencia fornecida pela 
mao do examinador, que e colocada sobre a mandibu- 


► Fun»o motora 

A fungao motora e governada pelos neuronios su- 
periores e inferiores. Os neuronios motores supe- 
riores se originam no cortex cerebral e no tronco 
cerebral, se projetando para neuronios motores 
inferiores no tronco cerebral e no corno anterior 
da medula espinal. Eles incluem a projegao do cor¬ 
tex para a medula espinal (trato corticospinal) e a 
parte do trato corticospinal que cruza (decussa) na 
medula (trato piramidal). O exame motor inclui a 
avaliagao da massa muscular, do tonus e da forga. 
Os neuronios motores inferiores se projetam do 
tronco cerebral e da medula espinal, por meio dos 
nervos motores, para inervar o musculo esqueletico. 
Lesoes dos neuronios motores superiores e inferio¬ 
res produzem fraqueza. Como discutido adiante, as 
lesoes do neuronio motor superior tambto causam 
aumento do tonus muscular, hiperatividade dos re- 
flexos tendinosos e sinal de Babinski, enquanto as le¬ 
soes do neuronio motor inferior produzem redugao 
do tonus muscular, reflexos hipoativos, atrofia mus¬ 
cular e fasciculagoes. 

A. Massa muscular 

Os musculos devem ser inspecionados para determi- 
nar se apresentam uma massa normal ou reduzida. 
A redugao da massa muscular (atrofia) geralmente 
e o resultado de denervagao por lesoes do neuronio 
motor inferior (corno anterior da medula espinal ou 
nervo periferico). Uma atrofia assimtoica pode ser 
detectada pela comparagao da massa de musculos 
individuals dos dois lados, por inspegao visual ou 
pelo uso de uma fita mtoica. A atrofia pode estar as¬ 
sociada a fasciculagoes, ou abalos musculares rapi- 
dos, que lembram contorgoes vermiformes debaixo 
da pele. 
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A Figura 1-19 Teste para vertigem posicional e nistagmo. 0 paciente esta sentado sobre uma mesa, com a cabeca 
direcionada para a frente (A) e, entao, e rapidamente abaixado ate uma posicao supina com a cabeca sobre a borda da 
mesa, 45 graus abaixo da horizontal. Examinam-se os olhos em busca de nistagmo e solicita-se que o paciente relate 
qualquer vertigem. 0 teste e repetido com a cabeca e os olhos do paciente desviados 45 graus para a direita (B), entao 
novamente, com a cabeca e os olhos desviados 45 graus para a esquerda. 


B. Tonus 

Tonus e a resistencia de um musculo a um movimento 
passivo em uma articula^ao. Com um tonus normal, 
essa resistencia e pequena. Um tonus anormalmente 
reduzido (hipotonia ou flacidez) pode acompanhar 
disturbios musculares, disturbios do neuronio motor 
inferior ou disturbios cerebelares. Um tonus aumen- 
tado se apresenta como rigidez, na qual o aumento 
de tonus e constante durante a varia^ao de movimen¬ 
to em uma articula^ao, ou espasticidade, na qual o 
aumento e dependente da velocidade, sendo variavel 
durante a evolu^ao do movimento. A rigidez esta as- 
sociada com doen^as dos micleos de base, e a espas¬ 
ticidade esta associada com doen^as que afetam os 
tratos corticospinais. No cotovelo, o tonus e medido 


apoiando-se o bra^o do paciente com uma mao sob 
seu cotovelo; em seguida, a outra mao do examinador 
realiza uma flexao, extensao, prona^ao e supina^ao do 
antebra^o. O bra^o deve mover-se suavemente em to- 
das as dire^oes. O tonus do pulso e testado segurando 
o antebra^o com uma mao e for^ando o pulso para a 
frente e para tras com a outra mao. Com um tonus 
normal, a mao do paciente deve repousar em um an- 
gulo de 90 graus junto ao punho. Nas pernas, o tonus 
e medido com o paciente deitado em posicao supina 
e relaxado. O examinador coloca uma mao debaixo 
do joelho do paciente e, entao, empurra abruptamen- 
te para cima. Com um tonus normal ou reduzido, o 
calcanhar do paciente levanta so momentaneamente 
para fora do leito ou permanece em contato com a su- 
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perficie do leito a medida que desliza para cima. Com 
um tonus aumentado, a perna levanta-se completa- 
mente do leito. O tonus axial pode ser medido giran- 
do passivamente a cabe^a do paciente e observando se 
os ombros tambem se movem, o que indica aumento 
do tonus, ou realizando flexao cuidadosa, mas firme, 
e extensao do pesco^o e observando se existe alguma 
resistencia. 

C. Forca 

A for^a muscular e graduada em uma escala de acor- 
do com a for^a que o musculo e capaz de superar: 5, 
for^a normal; 4, diminui^ao da for^a, mas ainda capaz 
de se mover contra a for^a da gravidade, com resis¬ 
tencia adicional; 3, capaz de se mover contra a for^a 
da gravidade, mas sem resistencia adicional; 2, capaz 
de se mover somente apos a elimina^ao da for^a da 
gravidade (p. ex., horizontalmente); 1, somente um 
esbo^o de movimento; 0, sem contra^ao muscular vi- 
sivel. A for^a normal de uma pessoa jovem nao pode 
ser esperada de um individuo idoso e fragil, e isso 
deve ser considerado na gradua^ao da for^a muscu¬ 
lar. A for^a e testada fazendo que o paciente execute 
um movimento que envolva um unico musculo ou 
grupo muscular e, em seguida, aplicando-se um au¬ 
mento gradual de for^a oposta para determinar se o 
movimento do paciente pode ser superado (Figura 
1-20). Sempre que possivel, a for^a de oposi^ao deve 
ser aplicada usando musculos de tamanho semelhante 
(p. ex., o bra^o para musculos proximais e os dedos 
para musculos distais do membro). Deve ser dada en- 
fase a identifica^ao de diferen^as entre os lados, entre 
musculos proximais e distais ou entre grupos muscu- 
lares inervados por nervos ou raizes nervosas dife- 
rentes. Na fraqueza piramidal (decorrente de les5es 



A Figura 1-20 Tecnica para testar a forca muscular. 
No exempio mostrado (biceps), o paciente flexiona o bra¬ 
ce, e 0 examinador tenta sobrepor-se a esse movimento. 
(De LeBlond RF, Brown DD, DeGowin RL. DeGowin's Diag¬ 
nostic Examination. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 
2009.) 


que afetam o trato corticospinal), existe uma fraqueza 
preferencial nos musculos extensores da extremida- 
de superior e nos musculos flexores da extremidade 
inferior. Movimentos finos dos dedos, como juntar 
rapidamente o polegar e o dedo indicador, sao mais 
lentos. Com os bravos estendidos, as palmas das maos 
para cima e os olhos fechados, o bra^o afetado desce 
mais lentamente e a mao entra em prona^ao (tenden- 
cia a prona^ao). Uma fraqueza distal bilateral e si- 
metrica e caracteristica da polineuropatia, enquanto 
uma fraqueza proximal bilateral e simetrica e obser- 
vada na miopatia. Os testes de for^a para musculos in¬ 
dividuals selecionados estao ilustrados no Apendice. 

^ Funcao sensorial 

A sensibilidade somatica e mediada por grandes fi- 
bras sensoriais, que trafegam da periferia para o tala- 
mo nas colunas posteriores da medula espinal e no 
lemnisco medial do tronco cerebral, e por pequenas 
fibras sensoriais, que ascendem para o talamo nos 
tratos espinotalamicos. A sensibilidade tatil leve e 
transmitida por ambas as vias, a sensibilidade vibra- 
toria e postural pelas vias das grandes fibras e a sen¬ 
sibilidade termica e dolorosa pelas vias das pequenas 
fibras. Como a maioria dos disturbios sensoriais afe- 
ta mais locals distais que proximais, o rastreamento 
deve come^ar distalmente (ou seja, nos pododactilos 
no membro inferior e nos quirodactilos no membro 
superior), prosseguindo proximalmente, ate que se 
atinja a borda de qualquer deficit. Se o paciente se 
queixar de perda sensorial em uma area especifica, o 
exame sensorial deve iniciar no centro daquela area, 
prosseguindo para a periferia, ate que a sensibilidade 
seja referida como normal. A compara^ao da inten- 
sidade ou o limiar para a sensibilidade nas duas me- 
tades do corpo e util para detectar deficits sensoriais 
lateralizados. Quando os deficits sensoriais sao mais 
limitados, como quando afetam um unico membro 
ou segmento do tronco, sua distribui^ao deve ser 
comparada com a das raizes espinais e dos nervos 
perifericos (ver Capitulo 10, Disturbios sensoriais), 
para determinar se o envolvimento de uma raiz ou 
de um nervo especifico pode explicar o deficit obser- 
vado. Alguns testes da funcao somatossensorial estao 
ilustrados na Figura 1-21. 

A.Tatoleve 

A percep^ao tatil e testada aplicando-se um leve es- 
timulo - como um chuma^o de algodao, a ponta de 
um cotonete ou um movimento de escova^ao com as 
pontas dos dedos - a pele de um paciente cujos olhos 
estao fechados, pedindo-lhe que indique onde o esti- 
mulo e percebido. Na suspeita de um deficit unilate¬ 
ral, o paciente deve ser solicitado a comparar a inten- 
sidade do estimulo tatil percebido, quando aplicado 
no mesmo local em ambos os lados. 
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A Teste da B Teste da sensibilidade C Teste da sensibilidade 

discriminagao da dor postural vibratdria 

▲ Figura 1-21 Testes para a funcao somatossensorial. (A) Tato (usando o dedo ou a terminacao romba de um 
alfinete de seguranca) e dor (usando a terminacao afiada de um alfinete de seguranca). (B) Sensibilidade postural 
articular. (C) Sensibilidade vibratdria (usando um diapasao de 128 Hz). (Modificada de LeBlond RF, Brown DD, DeGowin 
RL. DeGowin's Diagnostic Examination. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 


B. Vibracao 

A sensibilidade vibratdria e testada batendo-se um 
diapasao de baixa frequencia (128 Hz) e posiciona- 
mento firmemente sua base em uma proeminencia 
dssea, como uma articula^ao; os dedos do examina- 
dor segurando o diapasao servem como um controle 
para a sensibilidade vibratdria normal. Solicita-se ao 
paciente que indique se esta percebendo a vibracao 
e, em caso positivo, que indique quando a percep^ao 
cessa. 

O teste come^a distalmente, junto aos pododac- 
tilos e quirodactilos, e prossegue proximalmente de 
articula^ao para articula^ao, ate que a sensibilidade 
seja normal. 

C. Posicao 

Para testar a sensibilidade postural da articula^ao, o 
examinador segura os lados da falange distal de um 
quirodactilo ou pododactilo e desloca a articula^ao 
levemente para cima ou para baixo. O paciente, com 
os olhos fechados, deve relatar qualquer altera^ao 
postural percebida. A sensibilidade postural articular 
normal e extremamente sensivel, e o paciente deve de- 
tectar o menor movimento. Se a sensibilidade postu¬ 
ral estiver diminuida distalmente, devem ser testadas 
articula^oes mais proximais do membro, ate que seja 
encontrado o nivel a partir do qual a sensibilidade 
postural e normal. Outro teste para a sensibilidade 
postural e pedir ao paciente para fechar os olhos e, 
entao, com os bravos estendidos, unir as pontas dos 
dedos indicadores. 

D. Dor 

Deve ser usada uma agulha descartavel para picar 
(mas nao puncionar) a pele com for^a suficiente para 
que resulte em uma sensa^ao levemente desagrada- 
vel. Pergunta-se ao paciente se o estimulo e percebido 
como afiado. Quando se usa um alfinete de seguran- 
^a, a extremidade arredondada pode ser usada para 


demonstrar ao paciente a distin^ao entre um estimulo 
afiado e um estimulo rombudo. Dependendo da cir- 
cunstancia (p. ex., uma queixa que pode ser atribuida 
a um local especifico ou um rastreamento na ausencia 
de sintomas sensoriais), o examinador deve comparar 
a sensibilidade dolorosa de cada lado, distal para pro¬ 
ximal, ou dermatomo para dermatomo, e da area com 
deficit em dire^ao a regioes normais. 

E. Temperatura 

A temperatura pode ser testada usando o lado liso de 
um diapasao frio ou outro objeto frio. Inicialmente, o 
examinador deve estabelecer a capacidade do paciente 
de detectar a sensa^ao de frio em uma area presumi- 
velmente normal. Entao, a sensa^ao e comparada en¬ 
tre os dois lados, movendo-se de distal para proximal 
atraves dos dermatomos, e de areas anormais para 
areas normais. 

^ Coordenacao 

Um disturbio de coordenacao (ataxia), que em geral 
resulta de lesoes afetando o cerebelo ou suas cone- 
xoes, pode afetar os movimentos oculares, a fala, os 
membros ou o tronco. Alguns testes de coordenacao 
estao ilustrados na Figura 1-22. 

A. Ataxia de membro 

Uma ataxia de membro distal pode ser detectada soli- 
citando ao paciente que realize movimentos alternan- 
tes rapidos (p. ex., bater alternadamente com a palma 
e o dorso da mao na outra mao, ou bater a sola do 
pe na mao do examinador) e observando qualquer 
irregularidade na taxa, no ritmo, na amplitude ou na 
forca de movimentos sucessivos. 

No teste dedo-nariz, o paciente move um dos 
dedos indicadores em direcao ao nariz e depois afasta 
o dedo do nariz e move-o em direcao ao dedo do exa¬ 
minador; a ataxia pode estar associada com tremor de 
intencao, que e mais exacerbado no inicio e no final de 
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A Figura 1-22 Testes da funcao cerebelar: teste dedo-nariz (esquerda), teste do rebote (centro) e teste calcanhar- 
-joelho (direita). (De LeBlond RF, Brown DD, DeGowin RL. DeGowin's Diagnostic Examination. 9th ed. New York, NY: 
McGraw-Hill; 2009.) 


cada movimento. Muitas vezes, e possivel demonstrar 
uma diminui(;ao da capacidade de verificar a for^a mus¬ 
cular de contra^ao. Quando se pede ao paciente que 
levante os bravos rapidamente ate determinada altura 
- ou quando os bravos estendidos e abertos em frente 
ao paciente sao subitamente deslocados por uma for- 
(;a - pode ocorrer um movimento excessivo (rebote). 
Isso pode ser demonstrado quando o bra^o do paciente 
e fortemente fletido no cotovelo contra uma resisten- 
cia - e, entao, remove-se subitamente a resistencia. Se o 
membro for ataxico, a contra^ao continuada sem resis¬ 
tencia pode fazer a mao bater no paciente. A ataxia dos 
membros inferiores pode ser demonstrada no teste cal- 
canhar-joelho. Pede-se ao paciente deitado em posi^ao 
supina que percorra com o calcanhar a tibia (canela) da 
perna oposta, para cima e para baixo, do tornozelo ate 
o joelho. A ataxia produz movimentos de abalo e im- 
precisos, impossibilitando que o paciente mantenha o 
calcanhar em contato com a tibia. 

B. Ataxia de tronco 

Para detectar uma ataxia de tronco, o paciente e con- 
vidado a sentar-se na borda da cama ou em uma ca- 
deira sem apoio lateral, observando qualquer tenden- 
cia de inclina^ao para o lado. 

► Reflexos 

A. Reflexos tendinosos 

Um reflexo tendinoso e a rea^ao de um musculo a 
uma extensao passiva pela percussao de um tendao e 
depende da integridade de ambos os nervos aferente 
e eferente e de sua inibi^ao pelas vias descendentes 
centrals. Os reflexos estao diminuidos ou abolidos 
em disturbios que afetam qualquer segmento do arco 
reflexo, mais frequentemente por polineuropatias, e 
aumentados em lesoes do trato corticospinal. Os re¬ 
flexos tendinosos sao graduados em uma escala de 
acordo com a for^a de contra^ao ou de acordo com 
a for^a minima necessaria para provocar a resposta: 
4, muito rapido, muitas vezes com contra^oes reflexas 
ritmicas (clonus); 3, rapido, mas normal; 2, normal; 
1, minimo; 0, ausente. Em alguns casos, os reflexos 
tendinosos sao dificeis de provocar, mas podem ser 
induzidos fazendo o paciente cerrar o punho do lado 


que nao esta sendo examinado, ou entrela^ar os dedos 
e entao tentar separa-los. O objetivo principal do teste 
de reflexo e detectar assimetria. No entanto, reflexos 
simetricamente abolidos sugerem uma polineuropa- 
tia, e reflexos simetricamente aumentados podem in¬ 
dicar doen^a cerebral bilateral ou doen^a da medula 
espinal. Os reflexos tendinosos comumente testados 
e as raizes nervosas neles envolvidas sao os seguintes: 
biceps e braquiorradial (C5-6), triceps (C7-8), quadri¬ 
ceps (L3-4) e tendao do calcaneo"^ (Sl-2). Os mtodos 
para provocar os reflexos tendinosos sao demonstra- 
dos na Figura 1-23. 

B. Reflexos superficiais 

Os reflexos superficiais sao provocados pela estimu- 
la^ao da pele e nao pela estimula^ao de tendoes, po- 
dendo estar alterados ou ausentes em disturbios que 
afetam o trato corticospinal. Eles incluem o reflexo 
cutaneo plantar, no qual a estimula^ao da sola do pe 
a partir de sua borda lateral, proximo ao calcanhar 
em dire^ao ao halux, resulta em flexao plantar dos 
pododactilos. Nas lesoes corticospinais, o halux faz 
uma dorsiflexao (sinal de Babinski), que pode estar 
acompanhada de abertura dos pododactilos, dorsifle¬ 
xao do tornozelo e flexao na altura da coxa (Figura 
1-24). Varios reflexos superficiais que normalmente 
estao presentes na infancia desaparecem posterior- 
mente e podem reaparecer com o envelhecimento ou 
na disfun^ao do lobo frontal. O reflexo de preensao 
palmar, provocado pelo toque da pele palmar do pa¬ 
ciente com os dedos do examinador, leva ao fecha- 
mento dos dedos do paciente ao redor dos dedos do 
examinador. O reflexo de preensao plantar consiste 
em flexao e adu^ao dos pododactilos em resposta a 
um estimulo da sola do pe. O reflexo palmomento- 
niano e provocado por arranhoes na palma da mao 
e resulta em contra^ao ipsilateral do queixo (mento) 
e contra^ao dos musculos periorais (orbiculares). O 
reflexo de suc^ao consiste em movimentos de suc^ao 
involuntarios apos a estimula^ao dos labios. O reflexo 
do focinho e provocado tocando levemente os labios 
e resulta em sua protrusao. No reflexo de busca, a es- 


N. de R.T.: Tambem conhecido como reflexo aquileu. 
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Reflexo bicipital 
C5, 6 



Reflexo braquiorradial 
C5, 6 



Reflexo tricipital 
C7, 8 



-Reflexo do quadriceps - Reflexo do tendao do 

L3,4 calcaneoS1,2 

A Figura 1-23 Metodos para provocar reflexes tendinoses. Sao apresentadas as tecnicas para provocar o reflexo do 
quadriceps no paciente sentado e deitado. (Modificada de LeBlond RF, Brown DD, DeGowin RL. DeGowin's Diagnostic 
Examination. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 



▲ Figura 1-24 Reflexo extensor plantar (sinal de Ba- 
binski). (Modificada de LeBlond RF, Brown DD, DeGowin 
RL. DeGowin's Diagnostic Examination. 9th ed. New York, 
NY: McGraw-Hill; 2009.) 

timula^ao dos labios faz eles se desviarem em dire^ao 
ao estimulo. O reflexo glabelar e provocado por uma 
pancadinha repetitiva na testa; individuos normais 
piscam somente em resposta as primeiras pancadi- 
nhas, enquanto um piscar persistente representa uma 
resposta anormal (sinal de Myerson). 

► Postura e marcha 

O paciente deve ser solicitado a ficar com os pes jun¬ 
tos e os olhos abertos para se detectar a instabilidade 
decorrente de ataxia cerebelar. A seguir, o paciente 
deve fechar os olhos; a instabilidade que ocorre com 
os olhos fechados, mas nao com os olhos abertos 
(sinal de Romberg), e um sinal de ataxia sensorial. 
Em seguida, deve-se observar se o paciente deam- 


bula normalmente, se anda sobre os calcanhares ou 
na ponta dos pes, ou se coloca um pe diretamente na 
frente do outro (coordenado), para identificar qual- 
quer uma das anomalias classicas da marcha, apresen¬ 
tadas a seguir (Figura 1-25). 

1. Marcha hemiplegica - A perna afetada e man- 
tida estendida e em rota^ao interna, e o pe esta 
invertido e em flexao plantar; a perna se move 
em uma dire^ao circular junto ao quadril (cir- 
cundu^ao"^). 

2. Marcha paraplegica - A marcha e lenta e rigi- 
da, e as pernas se cruzam uma na frente da outra 
(marcha em tesoura). 

3. Marcha ataxica cerebelar - A marcha tern a base 
alargada e cambaleante, como se o individuo es- 
tivesse bebado. 

4. Marcha ataxica sensorial - A marcha tern a base 
alargada, os pes batem no chao, e o paciente ob- 
serva os pes. 

5. Marcha escarvante - Incapacidade de dorsifle- 
xao do pe, muitas vezes decorrente de lesao do 
nervo peroneal, resultando em eleva^ao exagera- 
da do quadril e do joelho para permitir que o pe 
saia do chao durante o caminhar. 

6. Marcha distroflea - Uma fraqueza dos muscu- 
los pdvicos produz uma marcha lordotica, bam- 
boleante. 


N. de R.T.: Tambem conhecida como marcha ceifante. 
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▲ Figura 1-25 Anormalidades da marcha. Da esquerda para a direita: marcha hemiplegica, marcha paraplegica, 
marcha parkinsoniana, marcha escarvante, marcha distrofica. (De Springhouse. Handbook of Signs & Symptoms. 3rd ed. 
Ambler, PA: Lippincott Williams & Wilkins; 2006.) 




7. Marcha parkinsoniana - A postura e fletida, a 
marcha se inicia lentamente, os passes sao pe- 
quenos e arrastados, existe uma redu^ao dos mo- 
vimentos associados dos membros superiores, e 
pode ocorrer uma acelera^ao involuntaria (festi- 
na^ao). 

8. Marcha coreica - A marcha e irregular e bam- 
boleante, mas surpreendentemente as quedas sao 
raras. 

9. Marcha apraxica - Doen^a do lobo frontal pode 
resultar em perda da capacidade de realizar um 
ato previamente aprendido (apraxia), nesse caso, 
a capacidade de deambular. O paciente apresenta 
dificuldade para iniciar a marcha e pode parecer 
estar colado ao solo. Uma vez iniciada, a marcha 
e lenta e arrastada. No entanto, nao existe difi¬ 
culdade de realizar os mesmos movimentos da 
perna, quando o paciente se encontra deitado e 
as pernas nao estao sustentando peso. 

10. Marcha antalgica - Uma perna e favorecida em 
rela^ao a outra, em um esfor^o de evitar colocar 
peso na perna comprometida e causar dor. 

EXAME NEUROLOGICO EM SITUACOES 
ESPECIAIS 

Embora o exame neurologico seja sempre adaptado 
a situa^ao especifica do paciente, destaca-se o fato de 
ser distintivo em duas situa^oes especiais: exame do 
paciente comatoso e exame de “rastreamento” de um 
paciente sem queixas neurologicas. 

► Coma 

O paciente comatoso e incapaz de cooperar com um 
exame neurologico completo. Felizmente, no entanto, 
pode ser obtida uma grande quantidade de informa- 
^oes a partir de um exame bem mais limitado, com 


foco em tres elementos: a rea^ao pupilar a luz, os 
movimentos oculares induzidos por estimula^ao 
oculocefalica (girar a cabe^a) ou por estimula^ao 
oculovestibular (teste calorico com agua fria), e a res- 
posta motora a dor. O exame do paciente comatoso e 
discutido em profundidade no Capitulo 3, Coma. 

^ Exame neurologico de "rastreamento" 

1. Estado mental - Deve-se observar se o paciente 
esta acordado e alerta, se esta confuso ou e inca¬ 
paz de despertar, e testar sua orienta^ao em rela- 
^ao a pessoa, ao espa^o e ao tempo. Procura-se 
por uma afasia pedindo ao paciente que repita 
“sem mais nem porque”. 

2. Nervos cranianos - Devem-se examinar os 
discos opticos em busca de papiledema e testar 
os campos visuais por meio de confronta^ao. 
Confirma-se a capacidade do paciente de mover 
os olhos de modo conjugado nas seis posi^oes 
cardeais do olhar. Deve-se pedir ao paciente que 
cerre os olhos com for^a e mostre os dentes para 
avaliar a for^a facial. 

3. Fun^ao motora - Os dois lados devem ser corn- 
parados com rela^ao a velocidade de movimen¬ 
tos finos dos dedos, a for^a dos musculos exten- 
sores do membro superior e a for^a dos musculos 
flexores do membro inferior, para detectar lesoes 
do trato corticospinal. 

4. Fun^ao sensorial - Pede-se ao paciente que es- 
boce qualquer area de deficit sensorial percebido. 
A sensibilidade tatil e a sensibilidade vibratoria 
no pe devem ser testadas e, se houver comprome- 
timento, determina-se o limite superior de com- 
prometimento em ambos os membros, superior e 
inferior. 

5. Reflexos - Os dois lados devem ser comparados, 
examinando a atividade dos reflexos bicipital. 
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tricipital, quadriceps e do tendao do calcaneo, 
assim como as respostas plantares. 

6. Coordena^ao, postura e marcha - O paciente 
deve ser observado na posi^ao em pe e andando, 
deve ser anotado qualquer assimetria ou instabi- 
lidade postural ou da marcha. 

FORMULACAO DO DIAGNOSTICO 
^ Prindpios do diagnostico 

Uma vez concluidos a historia e o exame fisico, a 
avalia^ao de um problema neurologico prossegue 
com a formula^ao de um diagnostico provisorio. 
Como discutido a seguir, essa formula^ao e dividida 
em duas etapas: diagnostico anatomico e diagnos¬ 
tico etiologico. O processo de diagnostico sempre 
deve ser guiado pela lei da parcimonia, ou navalha 
de Occam: a explica^ao mais simples tern maior 
probabilidade de estar correta. Isso quer dizer que 
deve ser procurado um unico diagnostico ou um 
diagnostico unificador, e nao diagnosticos multi- 
plos, cada um representando uma caracteristica di- 
ferente do problema do paciente. 

^ Diagnostico anatomico: onde esta 
a lesao? 

O diagnostico anatomico aproveita a vantagem de 
principios anatomicos para localizar uma lesao no 
espa^o. A precisao com a qual a localiza^ao pode ser 
alcan^ada varia, mas sempre deve ser possivel deter- 
minar, pelo menos, o nivel mais alto e mais baixo do 
sistema nervoso, no qual uma lesao e capaz de pro- 
duzir um quadro clinico como aquele que esta sendo 
examinado. 

A. Sistema nervoso central versus sistema 
nervoso periferico 

Essa distin^ao costuma ser o primeiro passo do diag¬ 
nostico anatomico. Muitos sinais e sintomas podem 
ser produzidos por processos centrals e perifericos, 
mas alguns sinais e sintomas sao mais definitivos. 
Por exemplo, anormalidades cognitivas, deficits do 
campo visual, hiper-reflexia ou respostas extensoras 
plantares (sinais de Babinski) apontam para o sistema 
nervoso central, enquanto atrofia muscular, fascicu- 
la^ao ou arreflexia geralmente resultam de disturbios 
perifericos. 

B. Doutrina de Valsalva 

Lesoes cerebrals unilaterais normalmente produzem 
sinais e sintomas do lado oposto (contralateral) do 
corpo. Essa doutrina ajuda a localizar a maioria das le¬ 
soes cerebrals focais. No entanto, existem exce^oes. Por 
exemplo, lesoes hemisfericas com efeito de massa que 


causam hernia(;:ao transtentorial podem comprimir o 
pedunculo cerebral contralateral no mesencefalo, pro- 
duzindo hemiparesia do mesmo lado em que se encon- 
tra a massa. Lesoes de tronco cerebral podem produzir 
deficits cruzados, com fraqueza ou perda sensitiva na 
face ipsilateral e nos membros contralaterais. 

Assim, uma lesao pontina unilateral pode causar 
fraqueza facial ipsilateral em decorrencia do envolvi- 
mento do micleo do nervo facial (VII), com fraque¬ 
za contralateral do bra^o e da perna, decorrente do 
envolvimento das vias motoras descendentes acima 
de seu cruzamento (decussa^ao) na medula. A sin- 
drome de Wallenberg geralmente decorrente de um 
acidente vascular na medula lateral, esta associada 
com disturbio ipsilateral da sensibilidade termica e 
dolorosa na face, decorrente do envolvimento do trato 
descendente e do nucleo do nervo trigemeo (V), com 
deficits contralaterais da sensibilidade termica e dolo¬ 
rosa nos membros, em decorrencia da interrup^ao do 
trato espinotalamico lateral. Lesoes de um hemisferio 
cerebelar produzem sinais e sintomas ipsilaterais (p. 
ex., ataxia de membro), decorrentes parcialmente de 
conexoes com o cortex cerebral contralateral. Final- 
mente, o nervo acessorio espinal (XI) recebe informa- 
9 ao bilateral do cortex motor, com um predominio de 
informa^ao ipsilateral, de modo que uma lesao cor¬ 
tical pode produzir fraqueza ipsilateral do musculo 
esternocleidomastoideo. 

C Padroes anatomicos de envolvimento 

O diagnostico anatomico de les5es neurologicas 
pode ser facilitado pelo reconhecimento de padroes 
de envolvimento caracteristicos de doen^a em dife- 
rentes locais (Figura 1-26). Lesoes hemisfericas sao 
sugeridas por deficit motor contralateral e deficits 
sensoriais afetando a face, os membros superiores e 
os inferiores, assim como por anormalidades cogni¬ 
tivas ou de campo visual. Deve-se suspeitar de lesoes 
de tronco cerebral na presen^a de deficits cruzados 
(envolvimento motor ou sensorial na face de um lado 
do corpo e de membro inferior e superior no outro 
lado) ou paralisias de nervo craniano (p. ex., ocular). 
Lesoes da medula espinal produzem deficits abai- 
xo do nivel da lesao e, exceto para lesoes da medula 
cervical alta afetando o trato espinal e os nucleos do 
nervo trigemeo (V), poupam a face. O envolvimento 
relativo de neuronios motores superiores, neuronios 
motores inferiores e diversas vias sensitivas depende 
do local e da extensao da lesao no piano horizontal. 
Polineuropatias produzem deficits sensitivos distais 
e simetricos e fraqueza, que costumam afetar mais os 
membros inferiores que os superiores e estao associa- 
dos com arreflexia. Miopatias (disturbios muscula- 
res) produzem fraqueza proximal, que pode afetar a 
face e o tronco, assim como os membros, sem perda 
sensorial. 
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▲ Figura 1-26 Padroes anatdmicos de envolvimento resultantes de disturbios que afetam locals diferentes no sis- 
tema nervoso. As areas preenchidas estao afetadas. 


^ Diagnostico etiologico: o que a lesao 
representa? 

A. Revisitacao da historia 

Uma vez alcan^ado o diagnostico anatomico, o pro¬ 
ximo passo e a identifica^ao da causa. Muitas vezes, 
a historia previa do paciente contem pistas a esse 
respeito. Doen^as preexistentes, como hipertensao, 
diabetes, doen^a cardiaca, cancer e Aids, estao as- 
sociadas com um espectro de complica^oes neuro- 
logicas. Diversos medicamentos e drogas em abuso 
(p. ex., alcool e tabaco) tern efeitos neurologicos ad- 
versos. A historia familiar pode apontar para uma 
doen^a genetica. 

B. Consideracao das categorias de doenca 

Uma doenca neurologica pode ser produzida pelos 
mesmos tipos de processos patologicos que causam 
doenca em outros sistemas organicos (Tabela 1-3). 
Uma vez que um problema neurologico tenha sido 
localizado, pode ser util percorrer cada uma dessas 
categorias para gerar uma lista de possiveis etiologias. 

C. A evolucao temporal e uma pista para a 
etiologia 

O tempo de evolucao de uma doenca e uma pista im- 
portante para sua etiologia (Figura 1-1). For exemplo, 
apenas alguns processos produzem sintomas neurolo¬ 
gicos que evoluem em questao de minutos - em geral, 
isquemia, convulsao ou sincope. Processos neoplasi- 
cos e degenerativos, por sua vez, dao origem a sinais 


e sintomas progressivos, sem remissao, enquanto dis¬ 
turbios inflamatorios e metabolicos podem aumentar 
e diminuir. 

D. Doencas comuns sao comuns 

Algumas vezes, a sindrome anatomica e suficiente- 
mente distintiva que a causa e obvia. Com mais fre- 
quencia, no entanto, uma sindrome anatomica pode 
ter multiplas etiologias. Nesse caso, e importante 
lembrar que doencas comuns sao comuns, e que mes- 
mo apresenta^oes pouco usuais de doencas comuns 
ocorrem com maior frequencia que apresenta^oes 
classicas de doencas raras. A Figura 1-27 ilustra a 
prevalencia relativa de varias doencas neurologicas. 
Do ponto de vista diagnostico, e util ter uma no^ao 
geral de como doencas diferentes sao comuns e se elas 
tendem a afetar desproporcionalmente popula^oes es- 
peciais (ou seja, idades, sexos ou grupos etnicos). Por 
exemplo, a esclerose multipla costuma iniciar entre os 
20 e 40 anos, afeta as mulheres com mais frequencia 
que os homens e, preferencialmente, afeta individuos 
descendentes do norte da europa. 

INVESTIGACOES LABORATORIAIS 

Apos obten^ao da historia, conclusao dos exames 
neurologicos e formula^ao de um diagnostico pre- 
liminar, as investiga^oes laboratoriais, muitas vezes, 
sao feitas para a obten^ao de informa^oes diagnosti- 
cas adicionais. Essas investiga^oes sas abordadas no 
Capitulo 2. 
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Tabela 1-3 Categorias etiologicas da doenca neurologica 


Categoria etiologica 

Exemplos 

Degenerativa 

Doenca de Alzheimer, doenca de Huntington, doenca de Parkinson, esclerose lateral 
amiotrofica 

Do desenvolvimento ou 
genetica 

Distrofias musculares, malformacao de Arnold-Chiari, siringomielia 

Imunologica 

Esclerose multipla, smdrome de Guillain-Barre, miastenia grave 

Infecciosa 

Meningite bacteriana, abscesso cerebral, encefalite viral, demencia associada ao HIV, 
neurossifilis 

Metabolica 

Coma hipo/hiperglicemico, neuropatias diabeticas, encefalopatia hepatica 

Neoplasica 

Glioma, carcinoma metastatico, linfoma, smdromes paraneoplasicas 

Nutricional 

Encefalopatia de Wernicke (vitamina B^), doenca de sistemas combinados (vitamina B 12 ) 

Toxica 

Smdromes relacionadas ao alcool, intoxicacao por drogas recreacionais, efeitos colaterais 
de farmacos prescritos 

Traumatica 

Hematoma sub/epidural, neuropatias por aprisionamento 

Vascular 

Acidente vascular cerebral isquemico, hemorragia intracerebral, hemorragia subaracnoidea 



A Figura 1-27 Prevalencia de doencas neurologicas selecionadas (EUA). (Dados de Ropper A, Samuels M. Adams 
and Victor's Neurology. 9th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 
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PUNCAO LOMBAR 


INDICACOES 

A pun^ao lombar e indicada com os seguintes propo- 
sitos: 

1. Diagnostico de meningite ou de outros distur- 
bios infecciosos ou inflamatorios, hemorragia 
subaracnoidea, encefalopatia hepatica, processos 
malignos da meninge, disturbios paraneopla- 
sicos, ou suspeita de anormalidades da pressao 
intracraniana. 

2. Avalia^ao da resposta ao tratamento na meningi¬ 
te e em outros disturbios infecciosos ou inflama¬ 
torios. 

3. Administra^ao de medica^oes intratecais ou 
meios de contraste radiologicos. 

4. Raramente, para reduzir a pressao do liquido ce¬ 
rebrospinal (LCS). 

CONTRAINDICACOES 

1. Suspeita de lesao de massa intracraniana. Nes- 
sa situa^ao, a realiza^ao de uma pun^ao lombar 
pode precipitar uma hernia^ao transtentorial in- 
cipiente. 

2. Infec^ao local sobrejacente ao local da pun^ao. 

Nessa circunstancia, a pun^ao lombar deve ser 
substituida por uma pun^ao cervical ou pun^ao 
de cisterna. 

3. Coagulopatia. Deficiencias de fatores de coagu- 
la^ao e trombocitopenia (contagem de plaquetas 
abaixo de 50.000/mm^ ou em queda rapida) de- 
vem ser corrigidas antes de se realizar a pun^ao 
lombar, para reduzir o risco de hemorragia. 

4. Suspeita de lesao de massa na medula espinal. 
No caso de bloqueio espinal completo, deve ser re- 
tirada somente uma pequena quantidade de LCS, 
pois a remo(;ao de LCS pode produzir uma dife- 
ren(;a de pressao acima e abaixo do bloqueio, o que 
pode aumentar o grau de compressao medular. 


PREPARACAO 

A. Pessoal 

Com um paciente cooperante, a pun^ao lombar ge- 
ralmente pode ser executada por uma unica pessoa. 
Um assistente pode ser util para o posicionamento e o 
manuseio das amostras de LCS, em especial quando o 
paciente nao colabora ou tern medo. 

B. Equipamento e suprimentos 

Os itens a seguir, que normalmente fazem parte dos 
kits pre-montados para pun^ao lombar, sao necessa- 
rios. Tudo deve ser esterilizado. 

1. Luvas. 

2. Solu^ao contendo iodo para esteriliza^ao da pele. 

3. Esponjas. 

4. Campos estereis. 

5. Lidocaina (1%). 

6. Seringa (5 mL). 

7. Agulhas (tamanho 22 e 25). 

8. Agulhas para pun^ao espinal (de preferencia ta¬ 
manho 22) com mandril. 

9. Torneira de tres vias. 

10. Manometro. 

11. Tubos de coleta. 

12. Curativo adesivo. 

C. Posicionamento 

A pun^ao lombar geralmente e realizada com o pa¬ 
ciente em decubito lateral (Figura 2-1), deitado junto 
a borda do leito e com o rosto afastado da pessoa que 
realiza o procedimento. A coluna espinal deve ser fle- 
tida ao maximo para abrir os espa^os intervertebrais. 
A coluna deve estar paralela a superficie do leito, e os 
quadris e os ombros devem estar alinhados no piano 
vertical. 

Ocasionalmente, e desejavel realizar a pun- 
^ao lombar com o paciente sentado ao lado do lei¬ 
to, inclinado para a frente sobre um travesseiro que 
repousa sobre uma mesa-de-cabeceira, enquanto o 



A Figura 2-1 Posicao de decubito lateral para puncao lombar. 
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medico se posiciona do lado oposto para realizar o 
procedimento. 

D. Local da puncao 

A pratica comum e entrar no espa^o intervertebral 
L3-L4 ou L4-L5, porque a medula espinal (cone me- 
dular) termina aproximadamente no nivel L1-L2, nos 
adultos. Assim, o procedimento e realizado sem o ris- 
co de puncao da medula. O espa^o L3-L4 esta locali- 
zado ao nivel das cristas iliacas posteriores. 

PROCEDIMENTO 

1. Quando se planeja uma compara^ao entre os ni- 
veis de glicose no sangue e no LCS, coleta-se san- 
gue para a determina^ao da glicemia. De modo 
ideal, os niveis de glicose no sangue e no LCS 
devem ser medidos em amostras obtidas simul- 
taneamente, com o paciente em jejum por pelo 
menos quatro boras. 

2. O equipamento e os suprimentos necessarios sao 
posicionados de modo a permitir facil acesso. 

3. A pessoa que realiza o procedimento usa luvas 
estereis. 

4. E feita a esteriliza^ao de uma area ampla ao re- 
dor do espa^o intervertebral que sera puncio- 
nado, usando uma solu^ao de iodo aplicada a 
esponjas. Entao, a solu^ao e removida com es- 
ponjas limpas. 

5. A area que circunda o campo esteril pode ser co- 
berta. 

6. A pele sobrejacente ao local de puncao e aneste- 
siada com lidocaina usando uma seringa de 5 mL 
e uma agulha tamanho 25, que entao e substitui- 
da por uma agulha tamanho 22 para se anestesiar 
os tecidos subjacentes. 

7. A agulha de puncao espinal, com o mandril no 
lugar, e inserida no ponto medio do espa^o in¬ 
tervertebral escolhido. A agulha deve estar pa- 
ralela a superficie do leito e levemente angulada 
em sentido cefalico, ou em dire^ao ao umbigo. O 
bisel da agulha deve estar voltado para cima, em 
dire^ao a face da pessoa que realiza o procedi¬ 
mento. 

8. A agulha e avan^ada lentamente ate que se per- 
ceba um ruido caracteristico, que corresponde 
a penetra^ao da agulha no ligamento flavo. O 
mandril e retirado para determinar se houve 
entrada da agulha no espa^o LCS, o que e de- 
monstrado pelo fluxo de LCS atraves da agulha. 
Caso nao apare^a LCS, o mandril e novamente 
posicionado, e a agulha e avan^ada em uma curta 
distancia; isso se repete ate que se obtenha LCS. 
Se, em um determinado ponto, ficar impossivel 
de avan^ar com a agulha, e provavel que se tenha 
encontrado osso. A agulha e parcialmente retira- 


da, mantida paralela a superficie do leito e, entao, 
novamente avan^ada em um angulo um pouco 
diferente. 

9. Depots que se tiver obtido LCS, o mandril e no¬ 
vamente inserido na agulha. O paciente e solici- 
tado a esticar as pernas, e a torneirinha de tres 
vias e o manometro sao fixados a agulha. A tor¬ 
neirinha e ligada para permitir que o LCS entre 
no manometro, para a medida da pressao inicial. 
A pressao deve flutuar com as fases da respira^ao. 

10. A torneirinha e ligada para permitir a coleta de 
LCS, sendo anotado seu aspecto (claridade e 
cor). A quantidade obtida e o mimero de tub os 
necessarios variam, dependendo dos testes reali- 
zados. Em geral, 1 a 2 mL sao coletados em cada 
um dos cinco tubos para contagem de cdulas, de- 
termina^ao da glicose e da proteina, teste VDRL 
(Venereal Disease Research Laboratory) para 
sifilis, colora^ao de Gram e culturas. Amostras 
adicionais podem ser coletadas para outros tes¬ 
tes, como antigeno criptococico, outros estudos 
de anticorpos fungicos e bacterianos, rea^ao em 
cadeia da polimerase para virus herpes simples 
e outros virus, bandas oligoclonais, glutamina e 
estudo citologico. Se o LCS parece conter sangue, 
deve ser obtido liquido adicional para que a con¬ 
tagem celular possa ser repetida com a amostra 
do ultimo tubo coletado. Estudos citologicos, se 
desejados, requerem pelo menos 10 mL de LCS. 

11. A torneirinha e o manometro sao posicionados 
para registrar a pressao final. 

12. A agulha e retirada, e coloca-se um curativo ade- 
sivo sobre o local de puncao. 

13. Era costume manter o paciente deitado em pro- 
na^ao durante 1 ou 2 horas depots do procedi¬ 
mento para reduzir o risco de cefaleia apos pun- 
^ao lombar. Evidencias atuais sugerem que isso e 
desnecessario. 

COMPLICACOES 
A. Puncao sem sucesso 

Varias condi^Oes, incluindo obesidade acentuada, 
doen^a degenerativa da medula, cirurgia espinal pre¬ 
via, puncao lombar recente e desidrata^ao, podem 
dificultar a realiza^ao da puncao lombar do modo 
convencional. Quando e impossivel realizar o pro¬ 
cedimento em decubito lateral, deve ser tentada uma 
abordagem com o paciente na posi^ao sentada. Se a 
puncao for novamente malsucedida, metodos alterna- 
tivos incluem puncao lombar por meio de uma abor¬ 
dagem obliqua ou guiada por fluoroscopia, puncao 
cervical lateral ou puncao de cisterna. Esses proce- 
dimentos devem ser realizados por um neurologista, 
neurocirurgiao ou neurorradiologista experiente em 
sua execu^ao. 
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B. Puncao arterial ou venosa 

Se a agulha entrar em um vaso sangumeo em vez de en- 
trar no espa^o subaracnoide medular, deve ser retirada, 
usando uma nova agulha para tentar a puncao em outro 
local. Pacientes portadores de coagulopatia ou que estao 
fazendo uso de acido acetilsalicilico ou anticoagulantes 
devem ser observados com cuidado especial para sinais 
de compressao da medula espinal (Capitulo 9) decor- 
rente de hematoma subdural ou epidural. 

C. Cefaleia apos puncao lombar 

Uma cefaleia leve, que piora na posi^ao em pe e que 
pode ser aliviada com repouso, nao e incomum apos 
puncao lombar e em geral desaparece de modo espon- 
taneo no decorrer de horas ou dias. A frequencia des- 
sa complica^ao esta diretamente relacionada com o 
tamanho da agulha de puncao espinal, mas nao com o 
volume de liquido retirado. Realizar hidrata^ao vigo- 
rosa, ou manter o paciente no leito por 1 a 2 horas de- 
pois do procedimento, nao reduzem a probabilidade 
de cefaleia. A cefaleia costuma responder a farmacos 
anti-inflamatorios nao esteroides ou cafeina (Capitulo 
6). Cefaleia grave pode ser tratada com uma inje^ao 
de sangue autologo"^, que deve ser aplicada por pes- 
soal experiente. O uso de uma agulha espinal atrau- 
matica demonstrou reduzir a incidencia de cefaleia 
apos puncao lombar. 

ANALISE DOS RESULTADOS 

A. Aspecto 

A claridade e a cor do LCS devem ser observadas 
enquanto ele sai da agulha de puncao, devendo ser 
anotadas quaisquer altera^oes no aspecto do liquido 
durante a evolu^ao do procedimento. O LCS normal- 
mente e claro e incolor. Ele pode ter um aspecto turvo 
com uma contagem de celulas sanguineas que exceda 
aproximadamente 200/mm^ mas contagens baixas 
de cerca de 50/mm^ podem ser detectadas segurando 
o tubo em dire^ao a luz solar direta e observando o 
efeito de dispersao da luz (efeito Tyndall) das cdulas 
em suspensao. A cor do LCS pode ser alterada pela 
hemoglobina (cor-de-rosa), pela bilirrubina (amarela) 
ou, mais raramente, pela melanina (preta). 

B. Pressao 

Com o paciente em decubito lateral, a pressao do LCS 
normalmente nao excede 180 a 200 mm de agua em 
adultos. Em crian^as, o percentil 90 para a pressao de 
abertura e 280 mm de agua. Quando a puncao lombar 
e realizada na posi^ao sentada, os pacientes devem 


N. de R.T.: Procedimento de tamponamento do orificio de 
puncao, tambem conhecido como “blood patch”. 


assumir o decubito lateral antes da determina^ao da 
pressao do LCS. Um aumento da pressao do LCS pode 
resultar de obesidade, agita^ao ou aumento da pressao 
intra-abdominal relacionada a posi^ao. O ultimo fa- 
tor pode ser eliminado quando o paciente estende as 
pernas e alinha a coluna, depois que o espa^o do LCS 
tiver sido atingido e antes do registro da pressao ini- 
cial. Condi^Oes patologicas associadas com aumento 
da pressao do LCS incluem les5es de massa intracra- 
nianas, meningoencefalite, hemorragia subaracnoidea 
e pseudotumor cerebral. 

C. Exame microscopico 

Esse exame pode ser realizado pela pessoa que reali- 
zou a puncao lombar ou por um tecnico no laborato- 
rio de analises clinicas; o exame microscopico sempre 
inclui uma contagem de celulas com diferencial. Co- 
lora^ao de Gram para bacterias, colora^ao alcool-aci- 
do-resistente para micobacterias e exame citologico 
para celulas tumorais tambem podem ser indicados. 
O LCS normalmente contem ate cinco leucocitos mo- 
nonucleares (linfocitos ou monocitos) por microlitro, 
sem cdulas polimorfonucleares e sem eritrocitos. Po- 
rem, eritrocitos podem estar presentes quando a pun- 
9 ao lombar tiver sido traumatica (ver se^ao a seguir). 
O LCS normal e esteril, de modo que, na ausencia de 
infec^ao do sistema nervoso central (SNC), nao se ob- 
servam microrganismos com as diversas colora^oes 
citadas anteriormente. 

D. Liquido cerebrospinal sanguinolento 

Quando a puncao lombar produz LCS sanguinolento, 
e crucial distinguir entre hemorragia do SNC e uma 
puncao traumatica. O liquido deve ser observado en¬ 
quanto sai da agulha de puncao espinal, para deter- 
minar se o sangue clareia, o que sugere uma puncao 
traumatica. Isso pode ser estabelecido com maior 
precisao pela compara^ao da contagem celular no pri- 
meiro e no ultimo tubo de LCS coletado; uma redu^ao 
acentuada do mimero de hemacias apoia uma causa 
traumatica. 

A amostra tambem deve ser prontamente centri- 
fugada, e o sobrenadante deve ser analisado. Em uma 
puncao lombar traumatica, o sobrenadante e incolor. 
Apos uma hemorragia do SNC, por sua vez, a degra- 
da^ao enzimatica da hemoglobina em bilirrubina in 
situ torna o sobrenadante amarelo (xantocromico). 
No entanto, a xantocromia pode ser sutil. A inspe^ao 
visual requer a compara^ao com um padrao incolor 
(um tubo com agua), sendo melhor avaliado por meio 
de quantifica^ao espectrometrica de bilirrubina. 

A evolu^ao temporal das altera^oes na colora^ao 
do LCS apos uma hemorragia subaracnoidea encon- 
tra-se delineada na Tabela 2-1.0 sangue no LCS apos 
uma puncao lombar traumatica em geral se torna 
claro em 24 horas; sangue costuma estar presente por 
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Tabela 2-1 Pigmentacao do liquido cerebrospinal apds hemorragia subaracndidea 



Aspecto 

Maximo 

Desaparecimento 

Oxi-hemoglobina (cor-de-rosa) 

0,5 a 4 boras 

24 a 35 boras 

7 a 10 dias 

Bilirrubina (amarelo) 

8 a 12 boras 

2 a 4 dias 

2 a 3 semanas 


pelo menos seis dias apos hemorragia subaracndidea. 
Alem disso, sangue relacionado com pun^ao trauma¬ 
tica nao coagula, enquanto pode ocorrer coagula^ao 
na hemorragia subaracndidea. A crena^ao (murcha- 
mento) das hemacias nao tern valor diagndstico. Alem 
da degrada^ao da hemoglobina das hemacias, outras 
causas de xantocromia do LCS incluem ictericia com 
niveis sericos de bilirrubina acima de 4 a 6 mg/dL, 
concentra^oes proteicas no LCS superiores a 150 mg/ 
dL e, raramente, presen^a de pigmentos de caroteno. 

Os leucdcitos observados no LCS logo apds a 
hemorragia subaracndidea ou na pun^ao lombar 
traumatica resultam do vazamento do sangue total 
circulante. Se o hematdcrito e a contagem de leucdci¬ 
tos perifericos estao dentro dos limites normais, existe 
aproximadamente um leucdcito para cada 1.000 he¬ 
macias. Se a contagem de leucdcitos for elevada, es- 
pera-se por um aumento proporcional desse numero. 
Alem disso, a cada 1.000 hemacias presentes no LCS, 
ocorre um aumento da concentra^ao de proteina do 
LCS de cerca de 1 mg/dL. 

NOTAS DO PROCEDIMENTO 

Sempre que se realiza uma pun^ao lombar, deve ser 
feito um relatdrio descrevendo o procedimento no 
prontuario do paciente. Esse relatdrio deve conter as 
seguintes informa^oes: 

1. Data e bora da realiza^ao. 

2. Nome da pessoa ou das pessoas que participaram 
do procedimento. 

3. Indica^ao. 

4. Posi^ao do paciente. 

5. Anestesico usado. 

6. Espa^o intervertebral puncionado. 

7. Pressao inicial. 

8. Aspecto do LCS, incluindo altera^des do aspecto 
durante a evolu^ao do procedimento. 

9. Quantidade de liquido removido. 

10. Pressao final. 

11. Testes solicitados, por exemplo: tubo #1 (1 mL), 
contagem celular; tubo #2 (1 mL), niveis de gli- 
cose e proteinas; tubo #3 (1 mL), colora^oes mi- 
crobioldgicas; tubo #4 (1 mL), bacterias, fungos e 
culturas micobacterianas. 

12. Resultado de qualquer estudo, como colora^oes 
microbioldgicas, realizado pelo tecnico. 

13. Complica^oes, caso tenham ocorrido. 


^ EXAMES ELETROFISIOLOGICOS 
ELETROENCEFALOGRAFIA 


A atividade eletrica cerebral pode ser registrada de 
modo nao invasivo, por meio de eletrodos posiciona- 
dos sobre o couro cabeludo. O eletroencefalograma 
(EEC) e facil de ser utilizado, apresenta custo relati- 
vamente baixo e e util em muitos contextos clinicos 
diferentes. 

AVALIACAO DE SUSPEITA DE EPILEPSIA 

O EEC e util na avalia(;:ao de pacientes com suspeita 
de epilepsia. A presen^a de atividade eletrografica con- 
vulsiva (anormal, atividade eletrica cerebral ritmica de 
inicio e fim subito, demonstrando um padrao evolu- 
tivo), durante um disturbio de comportamento, que 
pode representar uma convulsao, da qual nao se tern 
certeza, estabelece um diagnostico acima de qualquer 
duvida. Como as convulsoes ocorrem de modo impre- 
visivel, muitas vezes e impossivel obter um EEC du¬ 
rante uma crise. A despeito disso, os achados do EEC 
podem ser anormais no periodo interictal (quando o 
paciente nao tern ataques clinicamente demonstraveis) 
e, como consequencia, o EEC e util para fins diagnos- 
ticos. A presen^a interictal de atividade epileptiforme 
(atividade paroxistica anormal contendo algumas des- 
cargas de pontas) e particularmente util. Essa atividade 
pode ser encontrada em pacientes que nunca tiveram 
uma convulsao, mas sua prevalencia e maior em spa- 
cientes com epilepsia do que em individuos normais. 
A atividade epileptiforme em um EEC de um pacien¬ 
te com um disturbio comportamental episodico, que 
pode ser uma manifesta^ao de convulsoes dentro de 
um contexto clinico, aumenta acentuadamente a pro- 
babilidade de que os ataques sejam mesmo epileticos, 
apoiando assim o diagnostico clinico. 

CLASSIFICACAO DOS DISTURBIOS 
CONVULSIvbs 

Em pacientes reconhecidamente epileticos, os acha¬ 
dos do EEC podem ajudar na classifica^ao do distur¬ 
bio convulsivo e, assim, ajudar na sele^ao da medica- 
^ao anticonvulsivante apropriada. Por exemplo, em 
pacientes com crises de ausencia tipicas de epilepsia 
do tipo pequeno mal (Capitulo 12), o EEC se caracte- 







3 


NEUROLOGIA CUNICA 


riza no periodo ictal e interictal por atividade ponta- 
-onda episodica e generalizada (Figura 12-3). Por sua 
vez, em pacientes com episodios de disturbio externo 
da consciencia causados por crises parciais comple- 
xas, o EEG pode ser normal ou mostrar descargas epi- 
leptiformes focais no periodo interictal. Durante as 
convuls5es, pode haver atividade ritmica anormal de 
frequencia variavel, com uma distribui^ao localizada 
ou generalizada, ou, em alguns casos, pode nao exis- 
tir correla^ao eletrografica. A presen^a de uma fonte 
epileptogenica focal ou lateralizada tern importancia 
especial quando se cogita um tratamento cirurgico. 

AVALIACAO E PROGNOSTICO DAS CONVULSOES 

Os achados do EEG podem orientar o prognostico e 
tern sido usados para seguir a evolu^ao de disturbios 
convulsivos. Um EEG normal indica um prognos¬ 
tico mais favoravel para o controle das convuls5es; 
enquanto um achado anormal ou uma atividade epi- 
leptiforme difusa indicam um prognostico menos fa¬ 
voravel. Porem, os achados do EEG nao fornecem um 
guia confiavel para o desenvolvimento subsequente 
de convulsoes em pacientes com traumatismos cra- 
nianos, acidentes vasculares ou tumores cerebrais. Al¬ 
guns medicos tern usado os achados do EEG para de- 
terminar quando a medica^ao anticonvulsivante pode 
ser interrompida, em pacientes que ficaram livres de 
convuls5es por varios anos. Embora os pacientes te- 
nham maior probabilidade de serem liberados com 
sucesso se o EEG for normal, os achados fornecem 
apenas uma diretriz geral, e os pacientes podem ter 
novas convulsoes apos a suspensao da medica^ao 
anticonvulsivante, apesar de terem um EEG normal. 
Por outro lado, tambem podem nao apresentar con¬ 
vulsoes a despeito da persistencia de anormalidade no 
EEG. 

ATENDIMENTO DO STATUS EPILEPTICO 

O EEG e de pouca ajuda no atendimento do status 
epileptico tonico-clonico, a menos que os pacientes 
tenham recebido agentes bloqueadores neuromuscu- 
lares e se encontrem em coma induzido por medica- 
^ao. Nesse caso, os achados eletrofisiologicos sao uteis 
para indicar o nivel da anestesia e determinar se as 
crises continuam. O status epileptico em si e caracteri- 
zado por convulsoes eletrograficamente repetidas ou 
por atividade epileptiforme continua (ponta-onda). O 
status nao convulsivo pode suceder o status convul- 
sivo controlado. Em pacientes com status epileptico 
nao convulsivo, os achados do EEG sao a unica me- 
dida para se realizar o diagnostico com seguran^a e 
distinguir os dois tipos principais. No status de ausen- 
cia epileptica, observa-se uma atividade ponta-onda 
continua, enquanto convulsoes eletrograficamente re- 
petitivas sao encontradas no status parcial complexo. 


DIAGNOSTICO DE DISTURBIOS NEUROLOGICOS 

Certos disturbios neurologicos produzem anormali- 
dades caracteristicas, porem inespedficas, no EEG. A 
presen^a dessas anormalidades e util para sugerir, esta- 
belecer e apoiar o diagnostico. Em pacientes que apre- 
sentam uma diminui^ao aguda da fun^ao cerebral, por 
exemplo, a presen^a de complexos ponta-onda repe- 
titivos sobre um ou ambos os lobos temporals sugere 
um diagnostico de encefalite por herpes simples. De 
modo similar, a presen^a de complexos periodicos, em 
um paciente com um disturbio demencial agudo, su¬ 
gere um diagnostico de doen(;:a de Creutzfeldt-Jakob 
ou panencefalite esclerosante subaguda. 

AVALIACAO DA ALTERACAO DE CONSCIENCIA 

O EEG tende a se tornar mais lento quando existe uma 
depressao da consciencia, mas os achados dependem, 
pelo menos em parte, da etiologia do disturbio clinico. 
Achados como a presen^a de atividade eletrografica 
convulsiva podem sugerir possibilidades diagnosticas 
(p. ex., status epileptico nao convulsivo) que, de outro 
modo, passariam despercebidas. Registros seriados 
permitem o prognostico e a evolu^ao do disturbio a 
ser seguido. A resposta do EEG a estimula^ao externa 
e um guia diagnostico e prognostico importante: a res- 
ponsividade eletrica cerebral indica o nivel mais leve 
do coma. O silencio eletrico cerebral, em um registro 
tecnicamente adequado, indica morte cerebral na au- 
sencia de hipertermia ou dose excessiva de drogas. Em 
alguns pacientes que parecem comatosos, a conscien¬ 
cia e de fato preservada. Embora exista quadriplegia e 
paralisia supranuclear dos musculos facials e dos mus- 
culos bulbares, o EEG costuma ser normal e e util na 
indica^ao do diagnostico de uma sindrome locked-in. 


POTENCIAIS EVOCADOS 


Os potenciais espinais e cerebrais, evocados por esti- 
mula^ao nao invasiva de vias aferentes espedficas, sao 
uma medida importante para monitorar a integridade 
funcional dessas vias. No entanto, eles nao indicam 
a natureza de qualquer lesao que possa envolver tais 
vias. As respostas sao muito pequenas em compara- 
9 ao com a atividade de fundo (ruido) do EEG, que 
nao tern rela^ao com o tempo de estimula^ao. Por 
conseguinte, as respostas a uma serie de estimulos sao 
gravadas e sua media e calculada em um computador 
para eliminar o ruido aleatorio. 

TIPOS DE POTENCIAIS EVOCADOS 
A. Visual 

Uma estimula^ao visual monocular com um padrao 
quadriculado e usada para provocar potenciais evoca- 
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dos visuais, que sao registrados a partir da regiao me- 
dio-occipital do couro cabeludo. O componente mais 
relevante e a resposta PI00, um pico positive com uma 
latencia de cerca de 100 ms. A presen^a e a latencia da 
resposta sao anotadas. Embora a amplitude tambem 
possa ser determinada, as altera^oes da amplitude sao 
menos uteis para o reconhecimento de patologias. 

B. Auditivo 

A estimula^ao monauricular com cliques repetitivos 
e usada para provocar potenciais evocados auditivos 
do tronco cerebral, que sao registrados no vertice do 
couro cabeludo. Uma serie de potenciais sao evocados 
nos primeiros 10 ms, apos o estimulo auditivo. Esses 
potenciais representam a ativa^ao sequencial de varias 
estruturas na via auditiva subcortical. Para propositos 
clinicos, a aten^ao e dirigida para a presen^a, a laten¬ 
cia e os intervales entre os picos dos cinco primeiros 
potenciais positives registrados junto ao vertice. 

C. Somatossensorial 

A estimula^ao eletrica de um nervo periferico e usada 
para provocar potenciais evocados somatossensoriais, 
que sao registrados sobre o couro cabeludo e a coluna. 
A configura^ao e a latencia das respostas dependem 
do nervo que foi estimulado. 

INDICACOES PARA USO 

Estudos com potenciais evocados sao uteis em diver- 
sos contextos clinicos. 

A. Deteccao de lesdes na esclerose multipla 

Potenciais evocados tern side usados para detectar e 
localizar lesoes no SNC. Isso e particularmente im- 
portante na esclerose multipla, em que o diagnostico 
depende da deteccao de lesoes em diversas regioes do 
SNC. Quando os pacientes apresentam alguma eviden- 
cia clinica de lesao somente em um local, o reconheci¬ 
mento eletrofisiologico das anormalidades em outras 
localiza^oes ajuda no estabelecimento do diagnostico. 
Quando pacientes com suspeita de esclerose multipla 
apresentam queixas mal definidas, o reconhecimento 
de anormalidades eletrofisiologicas nas vias aferentes 
apropriadas e util na indica^ao da base organica dos 
sintomas. Embora estudos de imagem nao invasivos, 
como a ressonancia magnetica (RM), sejam mais uteis 
para detectar lesoes, eles nao substituem os estudos de 
potenciais evocados, e sim os complementam. Estudos 
de potenciais evocados monitoram mais o estado fun- 
cional do que a integridade anatomica das vias aferen¬ 
tes e, algumas vezes, podem revelar anormalidades que 
nao sao detectadas pela RM (e o contrario tambem e 
verdadeiro). Seu custo tambem e consideravelmente 
mais baixo em compara^ao com o da RM. Em pacien¬ 
tes com esclerose multipla estabelecida, os achados de 


potenciais evocados algumas vezes sao usados para 
seguir a evolu^ao do disturbio e para monitorar a res¬ 
posta a novas formas de tratamento, mas isso ainda nao 
teve seu valor esclarecido. 

B. Deteccao de lesdes em outros disturbios do 
sistema nervoso central 

Anormalidades de potenciais evocados sao encontra- 
das em outros disturbios alem da esclerose multipla; 
anormalidades de potencial evocado multimodal 
podem ser encontradas em certas degenera^oes espi- 
nocerebelares, paraplegia espastica familiar, doen^a 
de Lyme, sindrome da imunodeficiencia adquirida 
(Aids), neurossifilis e deficiencia de vitamina E ou B^ 2 - 
Portanto, o valor diagnostico das anormalidades 
eletrofisiologicas depende do contexto no qual elas 
foram encontradas. Embora os achados possam per- 
mitir que sejam localizadas lesoes dentro de grandes 
areas do SNC, a localiza^ao precisa pode ser impossi- 
vel, porque os geradores de muitos dos componentes 
registrados sao desconhecidos. 

C. Avaliacao e prognostico apos traumatismo 
do sistema nervoso central ou hipoxia 

Estudos de potenciais evocados podem fornecer infor- 
ma^ao de relevancia prognostica. No coma pos-trau- 
matico ou pos-anoxico, por exemplo, a ausencia bila¬ 
teral de componentes corticais de potenciais evocados 
somatossensoriais implica no fato de que a cogni^ao 
nao sera recuperada; o prognostico e mais otimista na 
presen^a de respostas corticais em um ou em ambos 
os lados. Tais estudos podem ser particularmente uteis 
em pacientes com suspeita de morte cerebral. Poten¬ 
ciais evocados somatossensoriais tern sido usados 
para determinar a extensao de uma lesao traumatica 
da medula espinal: a presen^a ou o retorno precoce de 
uma resposta apos estimula^ao de um nervo abaixo do 
nivel da lesao modular indica que a lesao e incompleta, 
sugerindo assim um prognostico melhor. 

D. Monitoracao intraoperatoria 

Potenciais evocados tambto sao usados para monito¬ 
rar a integridade funcional de certas estruturas neurais 
durante procedimentos cirurgicos, em uma tentativa 
de permitir o reconhecimento precoce de qualquer 
disfun^ao, minimizando assim o dano. Quando a dis- 
fun^ao se relaciona a uma manobra cirurgica, pode ser 
possivel prevenir ou diminuir qualquer deficit neuro- 
logico permanente revertendo-se a manobra. 

E. Avaliacao da acuidade visual ou auditiva 

As acuidades visual e auditiva podem ser avaliadas 
por estudos de potenciais evocados em pacientes in- 
capazes de cooperar com testes comportamentais de- 
vido a sua idade ou seu estado mental anormal. 
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ELETROMIOGRAFIA E ESTUDOS DA 
CONDUCAO NERVOSA 


ELETROMIOGRAFIA 

A atividade eletrica dentro de uma regiao discreta de 
um musculo acessivel pode ser registrada pela inser- 
^ao de um eletrodo de agulha. O padrao da atividade 
eletrica no musculo (eletromiografia ou EMG) em 
repouso e durante a atividade foi caracterizado, e as 
anormalidades foram correlacionadas com disturbios 
em diferentes niveis da unidade motora. 

A. Atividade em repouso 

O musculo relaxado normalmente nao apresenta ati¬ 
vidade eletrica, exceto na regiao da placa terminal, em 
que estao localizadas jun^oes neuromusculares, mas 
varios tipos de atividade anormal ocorrem esponta- 
neamente no musculo doente. Potenciais de fibrila- 
^ao e ondas agudas positivas (que refletem a irritabi- 
lidade da fibra muscular) costumam ser encontrados 
no musculo denervado, contudo, nem sempre estao 
presentes. Algumas vezes, podem ser encontrados 
em disturbios miopaticos, especialmente disturbios 
inflamatorios como a polimiosite. Embora potenciais 
de fibrila^ao, que refletem a ativa^ao espontanea de 
unidades motoras individuais, ocasionalmente sejam 
encontrados no musculo normal, eles sao caracteris- 
ticos de disturbios neuropaticos, em especial aqueles 
com envolvimento primario de cdulas do corno ante¬ 
rior (p. ex., esclerose lateral amiotrofica). Descargas 
miotonicas (descargas de alta frequencia de poten¬ 
ciais originados de fibras musculares, que aumentam 
e diminuem em amplitude e frequencia) sao mais co- 
mumente encontradas, em disturbios como a distrofia 
miotonica ou a miotonia congenita e, ocasionalmente, 
na polimiosite ou em outros disturbios mais raros. 
Outros tipos de atividade espontanea anormal tam- 
bem podem ocorrer. 

B. Atividade durante contracao muscular 
voluntaria 

Uma contracao muscular leve ativa um pequeno mi- 
mero de unidades motoras. Os potenciais gerados 
pelas fibras musculares de unidades individuais, den¬ 
tro da varia^ao de detec^ao dos eletrodos de agulha, 
podem ser registrados. Potenciais de unidade motora 
normal tern limites de dura^ao, amplitude, configu- 
ra^ao e taxas de disparos claramente definidos. Esses 
limites dependem, em parte, do musculo estudado, e 
o mimero de unidades motoras ativadas para um grau 
especifico de atividade voluntaria e conhecido dentro 
de limites amplos. Em muitos disturbios miopaticos, 
existe um aumento da incidencia de unidades moto¬ 
ras polifasicas pequenas e de curta dura^ao nos mus- 
culos afetados, e um mimero excessivo de unidades 


pode ser ativado para um grau especifico de atividade 
voluntaria. Existe uma perda de unidades motoras 
em disturbios neuropaticos, de mo do que o mime- 
ro de unidades ativas durante uma contracao maxima 
e reduzido, e as unidades disparam a uma taxa mais 
rapida que o normal. Alem disso, a configura^ao e as 
dimensoes dos potenciais podem ser anormais, de- 
pendendo da intensidade do processo neuropatico 
e se esta ocorrendo uma reinerva^ao. Variances na 
configura^ao e no tamanho de potenciais de unidades 
motoras individuais sao caracteristicas de disturbios 
da transmissao neuromuscular. 

C. Utilidade clinica 

Lesoes podem envolver o componente neural ou mus¬ 
cular da unidade motora, ou a jun^ao neuromuscular. 
Quando o componente neural esta afetado, o processo 
patologico pode estar situado ao nivel das cdulas do 
corno anterior ou em algum ponto ao longo da exten- 
sao do axonio, a medida que ele atravessa uma raiz 
nervosa, um plexo de membro e um nervo periferico, 
antes de se ramificar em suas arboriza^5es terminais. 
A eletromiografia pode detectar disturbios das unida¬ 
des motoras e pode indicar o local da lesao subjacen- 
te. A tecnica tambem permite o reconhecimento de 
disturbios neuromusculares quando o exame clinico e 
pouco elucidativo porque a doen^a ainda se encontra 
em um estagio leve, ou porque a pouca coopera^ao 
por parte do paciente ou a presen^a de outros sinto- 
mas, como a dor, dificultam a avalia^ao clinica. Pode- 
-se notar que os achados eletromiograficos, por si so, 
nao permitem chegar a um diagnostico etiologico, e 
os achados eletrofisiologicos devem ser correlaciona- 
dos com os achados clinicos e com os resultados de 
outros estudos laboratoriais. 

Os achados eletromiograficos podem orientar o 
prognostico. Por exemplo, em pacientes com um dis- 
turbio agudo de um nervo periferico ou craniano (p. 
ex., uma paralisia por compressao do nervo radial ou 
uma paralisia de Bell), a evidencia eletromiografica de 
denerva^ao indica um prognostico menos favoravel 
para recupera^ao do que quando a denerva^ao ainda 
nao ocorreu. 

Em contraste com a eletromiografia com agulha, 
a utilidade da eletromiografia de registro superficial 
ainda nao foi estabelecida. 

ESTUDOS DA CONDUCAO NERVOSA 

A. Estudos da conducao do nervo motor 

Esses estudos sao realizados por meio do registro da 
resposta eletrica de um musculo a estimula^ao de seu 
nervo motor, em dois ou mais pontos ao longo de seu 
trajeto. Isso permite a determina^ao da velocidade de 
conducao nas fibras motoras de conducao rapida en- 
tre os pontos de estimula^ao. 
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B. Estudos da conducao do nervo sensorial 

Esses estudos sao realizados de maneira analoga, pela 
determina^ao da velocidade de conducao e da am¬ 
plitude dos potenciais de a^ao em fibras sensitivas, 
quando essas fibras sao estimuladas em um ponto e 
suas respostas sao registradas em outro ponto ao Ion- 
go do trajeto do nervo. 

C. Indicacdes para uso 

Os estudos da conducao nervosa fornecem um meio 
de confirmar a presen^a e a extensao da lesao em 
nervos perifericos. Tais estudos sao uteis em especial 
quando o exame clinico e dificil (p. ex., em crian^as). 
Os estudos da conducao nervosa sao particularmente 
uteis nos contextos a seguir. 

1. Para determinar se os sintomas sensoriais sao cau- 
sados por uma lesao proximal ou distal em rela^ao 
ao ganglio da raiz dorsal (no ultimo caso, os es¬ 
tudos da conducao nervosa das fibras envolvidas 
serao anormais), e se a disfun^ao neuromuscular 
se relaciona com doen^a de nervo periferico. 

2. Para detectar envolvimento subclinico de outros 
nervos perifericos em pacientes com uma mono- 
neuropatia. 

3. Para determinar o local de uma lesao focal e for- 
necer indica^ao quanto ao prognostico em pa¬ 
cientes com uma mononeuropatia. 

4. Para diferenciar entre uma polineuropatia e uma 
mononeuropatia multipla. Essa distin^ao pode 
ser impossivel clinicamente, mas e importante 
porque as causas dessas condi^5es diferem. 

5. Para esclarecer a extensao da rela^ao entre as de- 
ficiencias experimentadas pelos pacientes com 
polineuropatia e as neuropatias focais compres- 
sivas sobrepostas, que sao complica^oes comuns. 

6. Para seguir a progressao de disturbios nervosos 
perifericos e sua resposta ao tratamento. 

7. Para indicar a altera^ao patologica predominante 
nos disturbios de nervos perifericos. Nas neuro¬ 
patias desmielinizantes, a velocidade de condu- 
^ao com frequencia encontra-se bastante lenta, 
podendo ocorrer um bloqueio de conducao; nas 
neuropatias axonais, a velocidade de conducao 
costuma estar normal ou pouco lenta, os poten¬ 
ciais de a^ao de nervos sensitivos sao menores ou 
estao ausentes, e a eletromiografia mostra evi- 
dencia de denerva^ao nos musculos afetados. 

8. Para detectar disturbios hereditarios de nervos 
perifericos em um estagio subclinico em estudos 
geneticos e epidemiologicos. 


ESTUDOS DA RESPOSTA DE ONDAS F 


Quando um estimulo e aplicado a um nervo motor, 
sens impulsos trafegam de modo antidromico (em 


dire^ao a medula espinal), assim como de modo or- 
todromico (em dire^ao aos terminais nervosos), e le- 
vam a descarga de algumas celulas do corno anterior. 
Isso produz uma pequena resposta motora que ocorre 
consideravelmente mais tarde que a resposta mus¬ 
cular direta, provocada pela estimula^ao do nervo. 
Algumas vezes, a onda F assim provocada e anormal 
em pacientes com lesoes das por^oes proximais do 
sistema nervoso periferico, como as raizes nervosas. 
Esses estudos podem ser uteis na detec^ao de anor- 
malidades, quando os estudos da conducao nervosa 
convencionais sao normais. 


ESTIMULACAO NERVOSA REPETITIVA 


DESCRICAO 

O tamanho da resposta eletrica de um musculo a uma 
estimula^ao eletrica supramaxima de seu nervo mo¬ 
tor depende de varios fatores, mas esta correlacionado 
com o mimero de fibras musculares ativadas. A trans- 
missao neuromuscular pode ser testada pelo registro 
(com eletrodos superficiais) da resposta de um mus¬ 
culo a estimula^ao supramaxima de seu nervo motor, 
seja repetitivamente ou por meio de choques isolados 
ou series de choques em intervalos selecionados apos 
uma contra^ao voluntaria maxima. 

RESPOSTA NORMAL 

Em individuos normais, no tamanho do potencial de 
a^ao muscular composto, existe pouca ou nenhuma 
altera^ao, apos estimula^ao repetida de um nervo mo¬ 
tor com 10 Hz ou menos ou com um estimulo isolado 
ou uma sequencia de estimulos liberados a intervalos 
apos uma contra^ao muscular voluntaria de cerca de 
10 segundos. 

Essa ausencia de altera^ao ocorre mesmo com a 
atividade precedente na regiao juncional influencian- 
do a quantidade de acetilcolina liberada e, assim, o 
tamanho dos potenciais da placa terminal provocados 
pelo estimulo. Embora a quantidade de acetilcolina 
liberada aumente rapidamente apos uma atividade 
voluntaria maxima, sendo depois reduzida, mais ace¬ 
tilcolina normalmente e liberada alem do necessario, 
para levar os potenciais motores de placa terminal ate 
o limiar para a gera^ao de potenciais de a^ao de fibras 
musculares. 

RESPOSTA NOS DISTURBIOS DA 
TRANSMISSAO NEUROMUSCULAR 

A. Miastenia grave 

Na miastenia grave, a deple^ao dos receptores pos- 
-sinapticos de acetilcolina na jun^ao neuromuscular 
impossibilita a compensa^ao da libera^ao reduzida 
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de acetilcolina que segue os disparos repetitivos de 
um neuronio motor. Assim, a estimula^ao repetitiva, 
particularmente entre 2 e 5 Hz, pode conduzir a uma 
depressao da transmissao neuromuscular, com uma 
resposta decremental do tamanho do potencial de 
a^ao composto registrado a partir de um musculo afe- 
tado. Da mesma forma, um estimulo eletrico do nervo 
motor imediatamente apos um periodo de 10 segun- 
dos de atividade voluntaria maxima pode provocar 
uma resposta levemente maior do que a anterior, 
indicando que mais fibras musculares estao respon- 
dendo. Essa facilita^ao da transmissao neuromuscular 
pos-ativa^ao e seguida por um periodo de depressao 
de longa dura^ao, que atinge seu maximo 2 a 4 mi- 
nutos apos o periodo de condicionamento e dura ate 
10 minutos, aproximadamente. Durante esse periodo, 
o potencial de a^ao muscular composto encontra-se 
diminuido em tamanho. 

Respostas decrementais a estimula^ao repetitiva 
de 2 a 5 Hz podem ocorrer em sindromes miastenicas 
congenitas. 

B. Smdrome miastenica e botulismo 

Na sindrome miastenica de Lambert-Eaton, na qual 
existe uma libera^ao defeituosa de acetilcolina na 
jun^ao neuromuscular, o potencial de a^ao muscular 
composto provocado por um estimulo unico costuma 
ser muito pequeno. Com estimula^ao repetitiva a ta- 
xas de ate 10 Hz, as primeiras respostas podem ser re- 


duzidas em tamanho, mas as respostas subsequentes 
aumentam, e sua amplitude eventualmente e maior 
do que a da resposta inicial. Pacientes com botulismo 
apresentam uma resposta similar a estimula^ao repe¬ 
titiva, mas os achados sao um pouco mais variaveis, 
e nem todos os musculos estao afetados. Respostas 
incrementais na sindrome de Lambert-Eaton e no 
botulismo sao mais evidentes com altas taxas de esti- 
mula^ao e podem resultar da facilita^ao da libera^ao 
de acetilcolina pelo acumulo progressivo de calcio na 
termina^ao nervosa motora. 


^ EXAMES CRANIANOS POR IMAGEM 
TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA 


DESCRICAO 

A tomografia computadorizada (TC) e um meio ra- 
diologico nao invasivo, assistido por computador, 
para o exame de estruturas anatomicas (Figura 2-2). 
A TC permite a detec^ao de anormalidade de estru¬ 
turas intracranianas com precisao, velocidade e fa- 
cilidade, sendo particularmente util na avalia^ao de 
pacientes com disturbios neurologicos progressivos 
ou deficits neurologicos focais, nos quais se suspeita 
de uma lesao estrutural, em pacientes com demencia 
ou aumento da pressao intracraniana, e em pacientes 
com suspeita de acidente vascular intracerebral ou 



A Figura 2-2 Tomografias de cranio contrastadas mostrando a anatomia normal de um homem de 62 anos. As 
imagens estao no nivel dos ventriculos laterals (esquerda) e mesencefalo (direita) (o mesmo paciente da Figura 2-3). 
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traumatismos cranianos. A administra^ao intravenosa 
de um agente de contraste iodado aumenta a capaci- 
dade da TC para detectar e definir lesoes, como tumo- 
res e abscesses, associados com um disturbio da bar- 
reira hematoencefalica. Como os agentes de contraste 
podem ter um efeito adverse sobre os rins, devem ser 
usados com parcimonia. Outros efeitos adversos dos 
agentes de contraste de uso comum sao dor, nausea, 
sensa^oes termicas e rea^5es anafilactoides que in- 
cluem broncospasmo e obito. Exames real^ados com 
contraste podem fornecer mais informa^oes do que as 
obtidas com os exames nao contrastados em pacientes 
com tumores cerebrals primaries ou secundarios, co- 
nhecidos ou suspeitos, malforma^oes arteriovenosas 
(MAVs), abscesses cerebrals, hematomas subdurais 
cronicos isodensos, infartos ou hidrocefalia. 

INDICACOES PARA USO 

A. Acidente vascular cerebral 

A TC pode ser especialmente util na avalia^ao de aci- 
dentes vasculares cerebrals, pels e capaz de distinguir 
infarto de hemorragia intracraniana. Tambem e parti- 
cularmente sensivel na detec^ao de hematomas intra- 
cerebrals (Figura 13-18), e a localiza^ao de tais lesoes 
pode guiar ate a sua causa. Alem disso, a TC ocasio- 
nalmente demonstra uma causa nao vascular para o 
deficit clinico do paciente, como tumor ou abscesso. 

B. Tumor 

A TC pode indicar o local de um tumor cerebral e 
a extensao de qualquer edema circundante, alem de 
mostrar se a lesao e cistica ou solida, e se deslocou a 
linha media ou outras estruturas anatomicas normals. 
Ela tambem evidencia qualquer componente hemor- 
ragico. 

C. Traumatismo 

A TC e um meio importante para avalia^ao de pacien¬ 
tes apos traumatismo craniano, em particular para 
detec^ao de hemorragia intracraniana traumatica 
(epidural, subdural, subaracnoidea ou intracerebral) 
e lesoes osseas. Tambem fornece um modo mais pre- 
ciso de delimita^ao de fraturas associadas do que as 
radiografias simples. 

D. Demencia 

Em pacientes com demencia, a TC pode indicar a 
presen^a de um tumor ou hidrocefalia (aumento de 
tamanho dos ventriculos), com ou sem atrofia cere¬ 
bral acompanhante. A ocorrencia de hidrocefalia sem 
atrofia cerebral em pacientes dementes sugere hidro¬ 
cefalia de pressao normal ou comunicante. A atrofia 
cerebral pode ocorrer em individuos com demencia 
ou individuos idosos normals. 


E. Hemorragia subaracnoidea 

Em pacientes com hemorragia subaracnoidea, a TC 
costuma indicar a presen^a de sangue no espa^o suba- 
racnoide, podendo ate sugerir a fonte do sangramen- 
to (Figura 6-5). Se os achados tomograficos forem 
normals, a despeito de achados clinicos sugestivos de 
hemorragia subaracnoidea, deve-se examinar o ECS 
para excluir hemorragia ou meningite. A angiotomo- 
grafia (ver adiante) pode demonstrar uma malforma- 
9 ao vascular ou um aneurisma subjacente. 


RESSONANCIA MAGNETICA 


DESCRICAO 

A ressonancia magnetica (RM) e um procedimento 
de imagem que nao envolve radia^ao ionizante. O pa¬ 
ciente permanece deitado dentro de um grande ima, 
que alinha alguns dos protons no corpo ao longo do 
eixo magnetico. Os protons ressoam quando estimu- 
lados com energia de radiofrequencia, produzindo 
um eco fino e forte o suficiente para ser detectado. A 
posi^ao e a intensidade dessas emissoes de radiofre¬ 
quencia sao registradas e mapeadas por um computa- 
dor. A intensidade do sinal depende da concentra^ao 
de micleos moveis de hidrogenio (ou densidade spin- 
-nuclear) dos tecidos. Os tempos de relaxamento spin- 
-lattice (Tl) e spin-spin (T2) sao responsaveis, prin- 
cipalmente, pelas diferen^as relativas na intensidade 
de sinais dos diversos tecidos moles; esses parametros 
sao sensiveis ao estado da agua em tecidos biologicos. 
As sequencias de pulso com dependencia variavel de 
Tl e T2 alteram seletivamente o contraste entre os te¬ 
cidos moles (Figura 2-3). 

O contraste de tecidos moles disponivel com a 
RM a torna mais sensivel que a TC na detec^ao de 
certas lesoes estruturais. A RM fornece um melhor 
contraste entre as substancias branca e cinzenta do ce- 
rebro do que a TC. Ela e superior para a visualiza^ao 
de anormalidades na fossa posterior e na medula cer¬ 
vical, e para detectar les5es associadas com esclerose 
multipla, ou lesoes que causam convulsoes. Alem de 
sua maior sensibilidade, a RM tambem esta livre de 
artefatos osseos e permite imagens em multiplos pia¬ 
nos (axial, sagital e coronario), sem a necessidade de 
manipular a posi^ao do paciente. Como nao existem 
efeitos nocivos, a RM pode ser repetida de modo se- 
riado, se necessario. Alguns pacientes nao conseguem 
tolerar o procedimento em decorrencia de claustrofo- 
bia, mas uma seda^ao em geral alivia esse problema. 

O gadopentetato de dimeglumina (gadolineo- 
-DPTA) e um meio de contraste para RM, estavel e 
bem tolerado por via intravenosa, e produz um re- 
alce eficaz, sendo util na identifica^ao de pequenos 
tumores que, em decorrencia de sens tempos de re¬ 
laxamento similares aos do tecido cerebral normal. 
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C D 

A Figura 2-3 RM craniana mostrando a anatomia normal de urn homem de 62 anos. (A-B): imagens ponderadas 
em T1, contrastadas com gadolmeo (LCS escuro); (C-D): imagens ponderadas em T2 (LCS branco). As imagens estao no 
nivel dos ventriculos laterais (A e C) e mesencefalo (B e D). 

podem passar despercebidos em uma RM nao con- a barreira hematoencefalica. O gadolmeo foi associa- 

trastada. Esse meio de contraste tambem ajuda a se- do a fibrose nefrogenica sistemica, em pacientes com 

parar o tumor do edema circundante, identifica uma insuficiencia renal. For isso, seu uso deve ser criterio- 

doen^a da leptomeninge e fornece informa^ao sobre 


so nesses casos. 
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E 


A Figura 2-3 (continuacao) Lima imagem mediossagi- 
tal ponderada em T1 e apresentada em (E). As imagens 
cerebrals sao do mesmo paciente da Figura 2-2. 

INDICACOES PARA USO E COMPARACAO COM 
A TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA 

A. Acidente vascular cerebral 

Apos algumas horas de oclusao vascular, e possivel 
detectar e localizar os infartos cerebrals pela RM. A 
quebra da barreira hematoencefalica (que ocorre va- 
rias horas apos o inlcio da isquemia cerebral) permite 
que o conteudo intravascular seja extravasado para 
dentro do espa^o extracelular. Isso pode ser detec- 
tado por uma imagem ponderada em T2 e com se- 
quencias FLAIR (recupera^ao de inversao atenuada 
por fluido, de fluid-attenuated inversion-recovery). 
A RM ponderada em difusao tambem tern um papel 
importante na avalia^ao precoce do acidente vascu¬ 
lar, como discutido anteriormente. As TCs, por outro 
lado, podem permanecer inalteradas por ate 48 horas. 
Apos esse periodo, existe menos vantagem da RM em 
rela^ao a TC, exceto pela capacidade da primeira em 
detectar lesoes menores e sua melhor representa^ao 
da fossa posterior. 

No entanto, a TC sem contraste normalmente e 
o exame inicial preferido em pacientes com acidente 
vascular cerebral agudo, para determinar se ocorreu 
hemorragia. A hemorragia intracraniana nao e fa- 
cilmente detectada pela RM dentro das primeiras 36 
horas, e a TC e mais confiavel para esse proposito. 


Hematomas com mais de 2 a 3 dias de dura^ao, no 
entanto, sao mais bem visualizados pela RM. Embora 
a RM seja muito eficaz na detec^ao e na localiza^ao 
de malforma^oes vasculares, a angiografia continua 
sendo necessaria para definir suas caracteristicas ana- 
tomicas e para o planejamento do tratamento eficaz. 
Em casos de hematoma inexplicavel, uma RM de se- 
guimento obtida apos tres meses pode revelar a causa 
subjacente, que muitas vezes e descoberta apos a reso- 
lu^ao do hematoma. 

B. Tumor 

A TC e a RM sao muito uteis na detec^ao de tumores 
cerebrals, mas a ausencia de artefatos osseos torna a 
RM superior para a visualiza^ao de tumores, como 
hernia^ao cerebral, que podem ser observados com 
ambos os procedimentos, mas a RM fornece mais in- 
forma^ao anatomica. Nenhuma tecnica, no entanto, 
permite a determina^ao segura da natureza do tumor 
em questao. Tumores de hipofise costumam ser mais 
facilmente visualizados com a RM do que com a TC, 
em decorrencia da ausencia de artefatos osseos ou ar¬ 
tefatos dentarios de metal. 

C Traumatismo 

Na fase aguda apos o traumatismo cerebral, a TC e 
preferivel em rela^ao a RM, pois requer menos tem¬ 
po, e superior para detectar hemorragia intracraniana 
e pode revelar les5es osseas. De modo similar, a RM 
nao deve ser usada na avalia^ao inicial de pacientes 
com lesoes medulares, uma vez que fraturas nao des- 
locadas frequentemente nao sao visualizadas. Para o 
seguimento, no entanto, a RM e util para detectar pa- 
tologia parenquimatosa cerebral ou medular. 

D. Demencia 

Em pacientes com demencia, tanto a TC quanto a RM 
podem ajudar a demonstrar causas estruturais trata- 
veis, mas a RM parece ser mais sensivel para demons¬ 
trar sinal anormal da substancia cinzenta e atrofia 
associada. 

E. Esclerose multipla 

Em pacientes com esclerose multipla, muitas vezes e 
possivel detectar les5es na substancia branca cerebral 
ou na medula cervical por meio de RM, mesmo que 
tais lesoes nao possam ser visualizadas na TC. As le¬ 
soes desmielinizantes detectadas pela RM tern sinais 
caracteristicos que lembram aqueles produzidos por 
altera^oes isquemicas e, por isso, as correla^oes cli- 
nicas sao sempre necessarias. A RM com gadolineo 
permite a distin^ao de lesoes com idades diferentes. 
Essa capacidade facilita o diagnostico da esclerose 
multipla: a presen^a de lesoes com idades diferentes 
sugere uma doen^a multifasica, enquanto lesoes com 
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idades similares sugerem um disturbio monofasico, 
como encefalomielite aguda disseminada. 

F. Infeccdes 

A RM e muito sensivel na detec^ao de edema da subs- 
tancia branca e, provavelmente, permite o reconhe- 
cimento mais precoce de areas focais de cerebrite e 
forma^ao de abscesso do que a TC. 

CONTRAINDICACOES 

As contraindica^oes para a RM incluem a presen^a 
de clipes intracranianos, corpos estranhos metalicos 
no olho ou em outras localiza^oes, marca-passos, im- 
plantes cocleares e condi^oes que requerem o monito- 
ramento rigoroso dos pacientes. Alem disso, pode ser 
dificil examinar pacientes com claustrofobia, obesida- 
de extrema, disturbios de movimento incontrolados 
ou disturbios respiratorios que necessitem de ventila- 
^ao assistida ou que tenham risco de apneia. Na atua- 
lidade, a RM e o equipamento para monitora^ao per- 
mitem que pacientes mesmo criticamente enfermos 
possam ser examinados com seguran^a. 


RESSONANCIA MAGNETICA PONDERADA 
EM DIFUSAO 


Essa tecnica, na qual o contraste na imagem se baseia 
no movimento microscopico dos protons de agua no 
tecido, fornece informa^ao que nao esta disponivel 
na RM-padrao. Ela e particularmente importante na 
avalia^ao do acidente vascular cerebral, pois e capaz de 
diferenciar edema citotoxico (que ocorre nos acidentes 
vasculares cerebrals) de edema vasogenico (encontra- 
do em outros tipos de lesao cerebral) e, assim, revelar 
uma isquemia cerebral precocemente e com alta espe- 
cificidade. A RM ponderada em difusao permite uma 
identifica^ao confiavel da isquemia cerebral aguda 
durante as primeiras boras apos seu inicio, antes que 
possa ser detectada pela RM-padrao. Isso e importante 
porque revela infartos em tempo habil para um trata- 
mento com agentes tromboliticos. No entanto, como 
a imagem ponderada em difusao sera positiva em um 
quadro de edema citotoxico de qualquer etiologia (p. 
ex., abscesso cerebral, tumores altamente celulares), a 
correla^ao clinica e sempre necessaria. Quando mais 
de um infarto e encontrado na RM de rotina, a ima¬ 
gem ponderada em difusao permite a discrimina^ao 
de infartos agudos e infartos mais antigos, pelo au- 
mento relativo na intensidade de sinal dos primeiros. 


RESSONANCIA MAGNETICA COM TENSOR 
DE DIFUSAO 


Essa tecnica permite a determina^ao da difusao da 
agua em tecido, visando a produ^ao de imagens do 


trato neural. Esta tratografia esta sendo cada vez mais 
importante como ferramenta clinica e investigativa, 
tal como na diferencia^ao dos diversos tipos de de- 
mencia, na determina^ao da gravidade e da extensao 
do envolvimento cerebral apos uma lesao cerebral, no 
auxilio a localiza^ao precisa de tumores cerebrals e no 
planejamento de procedimentos cirurgicos. A tecnica 
permite a detec^ao de altera^oes da substancia branca 
que podem nao ser observadas na RM convencional. 


RESSONANCIA MAGNETICA PONDERADA EM 
PERFUSAO 


A RM ponderada em perfusao mede o fluxo sangui- 
neo relativo atraves do cerebro, por meio de um con¬ 
traste injetado (p. ex., gadolineo) ou uma tecnica en- 
dogena (na qual o sangue do proprio paciente fornece 
o contraste). Ela permite o reconhecimento de anor- 
malidades do fluxo sanguineo cerebral, podendo tam- 
bem confirmar a reperfusao precoce de tecidos apos 
tratamento. A isquemia cerebral pode ser detectada 
muito precocemente apos o inicio clinico. A com- 
para^ao dos achados da RM ponderada em difusao 
com os achados da RM ponderada em perfusao pode 
ter um papel prognostico e, atualmente, encontra-se 
em estudo. A distin^ao de lesao isquemica reversivel 
e irreversivel e importante nesse contexto. Imagens 
ponderadas em perfusao tambem contribuem na dis- 
tin^ao entre varios tipos de tumores cerebrals, como 
gliomas e metastases. 


TOMOGRAFIA POR EMISSAO DE POSITRONS 


A tomografia por emissao de positrons (PET, de po¬ 
sitron emission tomography) e uma tecnica de imagem 
que usa radiofarmacos que emitem positrons, como 
^^F-fluoro-2-desoxi-D-glicose ou ^^F-L-dopa, para 
mapear a bioquimica e a biofisica cerebral. Assim, a 
PET complementa outros metodos de imagem que 
fornecem, principalmente, informa^oes anatomicas, 
como a TC e a RM, e pode demonstrar anormalida- 
des cerebrals funcionais antes que as anormalidades 
estruturais se tornem detectaveis. Embora sua dispo- 
nibilidade ainda seja limitada, a PET provou ser util 
em diversos quadros clinicos. Quando pacientes com 
epilepsia refrataria a medica^ao estao sendo conside- 
rados para o tratamento cirurgico, a PET pode aju- 
dar a identificar areas focais de hipometabolismo no 
lobo temporal, sendo os locals provaveis de origem 
das convuls5es. A PET tambem pode ser util no diag- 
nostico diferencial de demencia, pois disturbios de- 
menciais comuns, como a doen^a de Alzheimer e a 
demencia frontotemporal, exibem padroes diferentes 
de metabolismo cerebral anormal. A PET pode aju- 
dar a distinguir entre disturbios do movimento clini- 
camente similares, como a doen^a de Parkinson e a 









INVESTIGACOES LABORATORIAIS 


3 


paralisia supranuclear progressiva, e fornecer eviden- 
cias que confirmam precocemente a doen^a de Hun¬ 
tington. A PET tambem pode ser util na gradua^ao 
de gliomas, na sele^ao de locais para biopsia tumoral 
e na diferencia^ao de tumores recorrentes de necrose 
cerebral induzida por radia^ao. Essa tecnica tern sido 
uma importante ferramenta para a investiga^ao do 
envolvimento funcional de diferentes areas cerebrals 
em tarefas comportamentais e cognitivas. 

Os maiores problemas associados com a PET sao 
seu alto custo, a necessidade de os isotopos radioati- 
vos serem produzidos proximo ao local de execu^ao 
do exame e a exposi^ao dos individuos a radia^ao. 


TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA POR 
EMISSAO DE FOTON UNICO 


A tomografia computadorizada por emissao de foton 
unico (SPECT, de single-photon emission computed 
tomography) envolve a administra^ao intravenosa ou 
inalatoria de substancias quimicas contendo isotopos 
que emitem fotons unicos para representa^ao cerebral 
por imagem. A SPECT tern sido usada, principalmen- 
te, para estudos de perfusao, investiga^ao da distribui- 
^ao de receptores e detec^ao de areas de metabolismo 
aumentado, como aquelas observadas com convul- 
soes. Atualmente, a tecnica e mais de interesse acade- 
mico e nao apresenta relevancia clinica, mas apresenta 
custo consideravelmente mais baixo que a PET; alem 
disso, os isotopos nao precisam ser produzidos proxi¬ 
mo ao local onde serao usados. 


RESSONANCIA MAGNETICA FUNCIONAL 


A RM funcional (RMf) envolve a administra^ao in¬ 
travenosa de material de contraste que diminui a 
intensidade de sinal na RM em rela^ao ao fluxo de 
sangue, enquanto o material passa atraves dos vasos 
cerebrals. Os estudos sao realizados com o individuo 
em repouso e, posteriormente, apos um procedimen- 
to de ativa^ao, de mo do que a alter a^ao da intensidade 
do sinal reflete o efeito do procedimento de ativa^ao 
sobre o fluxo sanguineo cerebral local (Figura 2-4). 
Uma abordagem alternativa envolve sequencias de 
pulso que mostram altera^oes na intensidade de sinal 
na concentra^ao de oxigenio no sangue venoso (RMf 
dependente do nivel de oxigenio no sangue [BOLD, 
de blood oxygen level-dependent]), que se correlacio- 
nam com a atividade cerebral focal. 


ESPECTROSCOPIA POR RESSONANCIA 
MAGNETICA 


A espectroscopia por ressonancia magnetica (ERM) 
e uma ferramenta disponivel em alguns centros; ela 
fornece informa^ao sobre a composi^ao quimica do 



A Figura 2-4 RM funcional obtida de um paciente 
durante movimentos de percussao rapidos dos dedos da 
mao esquerda. Um aumento no fluxo sanguineo relati- 
vo na regiao da faixa motora direita foi representado por 
imagem (seta) e sobreposto por uma RM ponderada em 
T1. (Reproduzida de Waxman SG. Correlative Neuroana¬ 
tomy. 23rd ed. Norwalk, CT: Appleton & Lange; 1996.) 

tecido. A espectroscopia de proton por ressonancia 
magnetica (^H-ERM) pode ser usada para determinar 
os niveis de N-acetil-aspartato (exclusivo para neu- 
ronios), ou colina, creatinina e lactato (tecido glial e 
neuronios). As medidas das concentra^oes cerebrals 
desses metabolitos podem ser uteis na detec^ao de 
perda de tecido espedfico em doen^as como a doen^a 
de Alzheimer ou a encefalopatia isquemica hipoxica, 
na classifica^ao de tumores cerebrals ou na localiza^ao 
de epilepsia do lobo temporal. A espectrometria de 
fosforo por ressonancia magnetica (^^P-ERM) pode ser 
util na avalia^ao de doen^as musculares metabolicas. 


ARTERIOGRAFIA 


DESCRICAO 

A circula^ao intracraniana e visualizada de modo 
mais satisfatorio pela arteriografia, uma tecnica na 
qual os principals vasos cranianos sao opacificados e 
radiografados. Um cateter e introduzido na arteria fe¬ 
moral ou braquial e passado para dentro do principal 
vaso cervical. Entao, um material de contraste radio- 
paco e injetado atraves do cateter, permitindo que o 
vaso (ou sua origem) seja visualizado. O acesso aos 
vasos cranianos por meio de um cateter tambem per- 
mite a libera^ao de certas terapias. Essa tecnica, em 
geral realizada apos uma representa^ao por imagem 
nao invasiva por meio de TC ou RM, tern morbidade 
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e mortalidade associadas definidas (de cerca de 1%) e 
envolvem uma exposi^ao consideravel a radia^ao. Ela 
e contraindicada em pacientes alergicos ao meio de 
contraste. Um acidente vascular pode ocorrer como 
complica^ao da arteriografia. Alem disso, apos a con- 
clusao do procedimento, pode ocorrer hemorragia no 
local da pun^ao, e a oclusao da arteria cateterizada 
(geralmente a arteria femoral) pode levar a complica- 
^oes isquemicas distais. O local de pun^ao e a circula- 
^ao distal devem, portanto, ser monitorados conside- 
rando essas complica^5es. 

INDICACOES PARA USO 

As principals indica^des para arteriografia cerebral 
incluem as seguintes: 

1. Diagnostico de aneurismas intracranianos, 
malforma^oes arteriovenosas (MAVs) ou fistu¬ 
las. Embora essas lesoes possam ser visualizadas 
na TC ou na RM, a anatomia detalhada e os va- 
sos que alimentam, drenam ou estao, de algum 
modo, implicados nao podem ser definidos com 
seguran^a por essas medidas. Alem disso, a ar¬ 
teriografia e necessaria para procedimentos in- 
tervencionistas como a emboliza^ao, a inje^ao 
de polimeros oclusivos ou a coloca^ao de baloes 
destacaveis ou molas para o tratamento de certas 
anomalias vasculares. 

2. Detec^ao e defini^ao da lesao subjacente em pa¬ 
cientes com hemorragia subaracnoidea consi- 
derados bons candidatos a cirurgia (Capitulo 6). 

3. Detec^ao e tratamento de espasmos vasculares 
apos uma hemorragia subaracnoidea. 

4. Realiza^ao de embolectomia de emergencia du¬ 
rante um quadro de acidente vascular isquemico, 
decorrente de oclusao de grande vaso. A\em dis¬ 
so, a arteriografia e capaz de definir lesoes vas¬ 
culares em pacientes com ataques isquemicos 
cerebrals transitorios ou acidentes vasculares 
cerebrals, caso seja considerada uma endarterec- 
tomia carotidea. 

5. Avalia^ao de pequenos vasos, quando se conside- 
ra uma vasculite. 

6. Diagnostico de trombose cerebral de seio venoso. 

7. Avalia^ao de lesoes intracranianas que ocu- 
pam espa^o, principalmente quando a TC ou a 
RM nao estao disponiveis. Pode haver um des- 
locamento da vasculariza^ao normal, e alguns 
tumores neovascularizados podem produzir 
uma ruboriza^ao ou colora^ao no angiograma. 
Meningiomas podem ser reconhecidos por seu 
suprimento sanguineo a partir da circula^ao ca- 
rotida externa. A emboliza^ao pre-cirurgica de 
certos tumores costuma ser feita para reduzir seu 
suprimento sanguineo e diminuir o risco de san- 
gramentos importantes durante a ressec^ao. 


ANGIORRESSONANCIA 


Varias tecnicas de imagem que tern sido usadas para 
visualizar vasos sanguineos por meio de RM depen- 
dem de certas propriedades fisicas do fluxo sanguineo, 
permitindo assim a visualiza^ao da vasculariza^ao 
sem o USO de contraste intravenoso. Essas proprieda¬ 
des incluem a taxa com a qual o sangue supre a regiao 
examinada, sua velocidade e seu tempo de relaxamen- 
to, e a ausencia de fluxo turbulento. A angiorresso- 
nancia magnetica (ARM) e uma tecnica nao invasiva 
que apresenta baixo custo e poucos riscos, quando 
comparada com a angiografia convencional. Ela tern 
sido mais util na visualiza^ao das carotidas internas 
e das por^oes proximais da circula^ao intracraniana, 
onde o fluxo e relativamente rapido. As imagens sao 
usadas na busca por estenose ou oclusao de vasos e 
grandes placas ateromatosas. Essa tecnica tern utilida- 
de particular na busca por oclusao de seio venoso. Sua 
resolu^ao e inferior a da angiografia convencional e, 
em vasos com fluxo lento, pode ser dificil reconhecer 
doen^a oclusiva. Alem disso, as ARMs intracranianas 
podem ser prejudicadas por uma intensidade de sinal 
irregular ou descontinua em vasos proximos da base 
do cranio. Embora as tecnicas atuais permitam a vi- 
sualiza^ao das MAVs e dos aneurismas com mais de 3 
mm de diametro, a angiografia convencional continua 
sendo o “padrao ouro” nesse contexto. Finalmente, a 
ARM pode revelar dissec^ao de grandes vasos: o es- 
treitamento e produzido pela dissec^ao, e imagens 
de corte transversal revelam o falso lumen como um 
crescente de intensidade de sinal anormal, proximo ao 
vazio de fluxo vascular. 


ANGIOTOMOGRAFIA 


A angiografia por tomografia computadorizada 
(ATC) espiral e um procedimento minimamente in- 
vasivo, que requer que o aparelho de TC seja capaz de 
adquirir rapidamente numerosos cortes finos e sobre- 
postos apos a inje^ao de um bolus de material de con¬ 
traste. Ela pode ser realizada em poucos minutos, sen¬ 
do menos suscetivel de ser afetada pelos movimentos 
do paciente do que a ARM. Uma vasta gama de vasos 
pode ser representada com essa tecnica. 

A ATC da bifurca^ao da carotida esta sendo cada 
vez mais usada em pacientes com suspeita de doen^a 
afetando as arterias carotidas. Ela tambem pode ser 
usada para imagens intracranianas, sendo capaz de 
detectar les5es estenoticas ou aneurismaticas. No en- 
tanto, a sensibilidade e reduzida para aneurismas com 
menos de 3 mm, e o metodo nao e capaz de definir 
adequadamente a morfologia do aneurisma durante a 
avalia^ao pre-operatoria de pacientes. A ATC e sensi- 
vel na visualiza^ao da anatomia do poligono de Willis, 
da vasculariza^ao das circula^oes anterior e posterior. 
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e das les5es oclusivas celulares intracranianas, mas 
pode nao revelar uma ulcera^ao de placa. O procedi- 
mento e uma alternativa confiavel a ARM, mas ambas 
as tecnicas sao menos sensiveis em compara^ao com a 
angiografia convencional. 

Em pacientes com acidente vascular intracra- 
niano agudo, a ATC fornece importante informa^ao 
complementar a TC convencional, revelando o local 
e a extensao da oclusao vascular e as arterias contras- 
tadas distais a oclusao, como um reflexo do fluxo san- 
guineo colateral. A TC de perfusao, na qual e medido 
o fluxo sanguineo relativo para uma area cerebral, 
enquanto o contraste iodado passa em determinado 
periodo, e capaz de fornecer informa^ao adicional em 
rela^ao a propor^ao de tecido isquemico para tecido 
enfartado nessa avalia^ao. 


^ EXAMES DE IMAGEM MEDULAR 
RAIDS X 


Raios X da coluna podem revelar anormalidades osse- 
as congenitas, traumaticas, degenerativas ou neopla- 
sicas, ou estreitamento (estenose) do canal medular. 
Altera^oes degenerativas se tornam cada vez mais co- 
muns com a idade, e sua relevancia clinica depende 
do contexto no qual sao encontradas. 


MIELOGRAFIA 


A inje^ao de meio de contraste radiopaco dentro do 
espa^o subaracnoide permite a visualiza^ao de parte 
do sistema subaracnoide medular ou de todo ele. A 
medula e as raizes nervosas, que sao representadas 
pelo material de contraste no espa^o subaracnoide, 
sao visualizadas indiretamente. O procedimento e 
invasivo, com risco de cefaleia, dor lombar inferior, 
confusao mental, aracnoidite, inje^ao intravenosa aci- 
dental de material de contraste e rea^oes vasovagais. 
Raramente, ocorrem hernias traumaticas de disco 
vertebral, decorrentes de tecnica inadequada, assim 
como lesoes de raizes nervosas. 

Atualmente, agentes hidrossoluveis (p. ex., iohe- 
xol) tern substituido as formula^oes a base de oleo (p. 
ex., iofendilato) como meios de contraste preferidos. 
O corante e absorvido a partir do LCS e excretado 
pelos rins, e cerca de 75% sao eliminados durante as 
primeiras 24 horas. Diferente do iofendilato, o iohe- 
xol nao produz aracnoidite significativa, mas foram 
relatadas convuls5es tonico-clonicas em alguns casos, 
quando o contraste entra na cavidade intracraniana. 
Outras complica^oes incluem cefaleias, nausea, vomi- 
to e extravazamento de LCS. A mielografia contrasta- 
da pode ser seguida de uma TC de coluna, enquanto 
o meio de contraste ainda se encontra no local. Isso 
mostra as estruturas dos tecidos moles dentro da me¬ 


dula espinal ou ao redor dela, e fornece informa^ao 
complementar aquela obtida pela mielografia (ver 
adiante). 

A mielografia foi amplamente substituida pela 
RM e pela TC na investiga^ao de pacientes com sus- 
peita de compressao da medula espinal ou de rai¬ 
zes nervosas, ou de anomalias estruturais na regiao 
do forame magno. No entanto, ela ainda e realizada 
em alguns casos, particularmente em pacientes com 
componentes de material de sintese e outros mate¬ 
rials na coluna, impedindo estudos de RM. A mie¬ 
lografia e util para detec^ao de lesoes extradurais e 
intradurais, e fornece evidencias de anormalidade 
intramedular. 


TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA 


A TC realizada apos mielografia se tornou um pro¬ 
cedimento de rotina, mas e especialmente util quan¬ 
do a mielografia nao revela qualquer anormalidade 
ou fornece uma visualiza^ao insuficiente da area de 
interesse. A mielografia pode ser normal, por exem- 
plo, quando existe uma protrusao discal situada late- 
ralmente; nessas circunstancias, uma TC contrastada 
pode revelar a lesao. A TC tambem e util para a vi- 
sualiza^ao mais completa da area acima ou abaixo em 
um bloqueio quase complete do espa^o subaracnoide, 
fornecendo informa^ao adicional em pacientes com 
tumores medulares. 

A TC e util, ainda, na defini^ao da anatomia os- 
sea da coluna vertebral. Essa tecnica e realizada como 
rotina apos um traumatismo, para excluir fraturas da 
coluna cervical em casos nos quais a lesao nao pode 
ser excluida clinicamente. A TC pode mostrar esteno¬ 
se osteofitica de forames neurais ou do canal vertebral 
em pacientes com espondilose cervical, podendo tam¬ 
bem detectar estenose da coluna ou protrusoes discais 
em pacientes com claudica^ao neurogenica. Em pa¬ 
cientes com deficits neurologicos, no entanto, a RM 
costuma ser preferida, pois fornece mais informa^ao 
util sobre o canal espinal, os forames neurais e a me¬ 
dula espinal. 


RESSONANCIA MAGNETICA 


A RM vertebral e o melhor e mais simples metodo 
para visualiza^ao do canal vertebral e de seu con- 
teudo. Na maioria dos casos, a informa^ao obtida 
previamente pela mielografia e obtida de mo do mais 
simples pela RM da coluna vertebral. A representa^ao 
por imagem do canal vertebral por meio da RM e di- 
reta e nao invasiva. 

A RM da coluna vertebral esta indicada na avalia- 
^ao urgente de pacientes com suspeita de compressao 
medular. Ela permite a diferencia^ao de lesoes intra- 
medulares solidas e cisticas. Na siringomielia, a RM e 
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o metodo de imagem preferido para a visualiza^ao da 
cavidade medular e a detec^ao de quaisquer anorma- 
lidades associadas na jun^ao craniocervical. Anorma- 
lidades congenitas associadas com disrafismo verte¬ 
bral tambem sao facilmente visualizadas por meio de 
RM. Em pacientes com doen^a discal degenerativa, a 
RM e uma medida importante para detectar compres- 
sao medular ou de raizes nervosas (Figura 2-5). No 
entanto, achados anormais de RM na coluna lombar 
e cervical sao comuns em individuos assintomaticos, 
especialmente na meia-idade ou apos esse periodo; 
portanto, e preciso ter cuidado ao atribuir sintomas 
como dor nas costas a anormalidades anatomicas que 
podem ser coincidentes. Quando se suspeita de uma 
MAV, mas a RM nada revela, uma mielografia pode 
ser util, contudo angiografia vertebral costuma ser fei- 
ta sem a realiza^ao de mielografia. 


ULTRASSONOGRAFIA 


Na ultrassonografia modo B, os ecos refletidos de 
estruturas anatomicas sao representados em uma tela 
osciloscopica em duas dimensoes. A claridade resul- 
tante em cada ponto reflete a densidade da estrutura 
representada. A tecnica tern sido usada para represen- 
ta^ao por imagem da arteria carotida e de sua bifur- 



▲ Figura 2-5 RM vertebral mostrando herniacao dis¬ 
cal no nivel de L3-L4 (setas). 


ca^ao no pesco^o, permitindo a avalia^ao da extensao 
de doen^a vascular extracraniana. O fluxo sanguineo 
dentro de uma arteria nao reflete o som e, consequen- 
temente, o lumen vascular aparece em preto. No en¬ 
tanto, a parede arterial pode ser observada, e lesoes 
ateroscleroticas podem ser detectadas. Nota-se que, 
com estenose grave ou oclusao completa da arteria 
carotida interna, pode nao ser possivel visualizar a bi- 
furca^ao da arteria carotida. 

A velocidade do fluxo sanguineo atraves de uma 
arteria pode ser medida pela ultrassonografia Dop¬ 
pler. As ondas sonoras dentro de determinada faixa 
de frequencia sao refletidas pelas hemacias, e a fre- 
quencia do eco fornece um guia para a velocidade do 
fluxo. Qualquer desvio na frequencia e proporcional a 
velocidade das hemacias e ao angulo do feixe de on¬ 
das sonoras. Quando existe uma estenose do lumen 
arterial, a velocidade do fluxo aumenta; consequen- 
temente, frequencias aumentadas sao registradas pela 
ultrassonografia Doppler. A analise espectral de fre¬ 
quencias Doppler tambem e usada para avaliar o esta- 
do anatomico da arteria carotida. 

Estudos de Doppler transcraniano podem ser 
usados para detectar lesoes arteriais intracranianas ou 
vasoespasmo (p. ex., apos hemorragia subaracnoidea) 
e para avaliar as consequencias hemodinamicas de 
doen^a extracraniana das arterias carotidas. 

Instrumentos Duplex fazem uma combina^ao da 
imagem modo B com a ultrassonografia Doppler e, 
assim, fornecem informa^ao simultanea sobre a estru¬ 
tura e a hemodinamica da circula^ao em um formato 
codificado por cores. A tecnica costuma ser usada 
para avaliar pacientes com suspeita de les5es ateroma- 
tosas da arteria carotida no pesco^o, para determinar 
se a endarterectomia esta ou nao indicada. Depen- 
dendo da qualidade do estudo, pode ser necessaria a 
realiza^ao de uma ATC para confirmar a extensao e a 
gravidade da doen^a. 


^ BIOPSIAS 

BIOPSIA CEREBRAL 


A biopsia de tecido cerebral pode ser util em certos 
casos, quando metodos menos invasivos, como os 
exames por imagem, nao fornecem um diagnostico. 
As lesoes cerebrals mais passiveis de biopsia sao aque- 
las que podem ser localizadas por estudos de imagem; 
estao situadas superficialmente em locals cirurgica- 
mente acessiveis, e nao envolvem regioes cerebrals 
criticas como tronco cerebral ou areas corticais cere¬ 
brals envolvidas na fun^ao motora ou da linguagem. 
Os disturbios cerebrals que podem ser diagnosticados 
por meio de biopsia incluem tumores cerebrals pri- 
marios e metastaticos, condi^oes inflamatorias como 
vasculite ou sarcoidose, disturbios infecciosos como 
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abscesso cerebral, e certas doen^as degenerativas 
como a doen^a de Creutzfeldt-Jakob, apesar de a RM 
ter substituido amplamente a biopsia no diagnostico 
desse disturbio. 


BIOPSIA MUSCULAR 


O exame histopatologico de um especime de biopsia 
de um musculo fraco pode indicar se a fraqueza sub- 
jacente e de origem neurogenica ou miopatica. Nos 
disturbios neurogenicos, as fibras atrofiadas ocorrem 
em grupos, com grupos adjacentes de grandes fibras 
nao envolvidas. Nas miopatias, a atrofia ocorre em 
um padrao aleatorio; os micleos das cdulas muscu- 
lares podem estar situados centralmente, mais do que 
em sua localiza^ao periferica normal; fibrose ou in- 
filtra^ao gordurosa tambem podem ser observadas. 
O exame de um especime de biopsia muscular tam¬ 
bem pode permitir o reconhecimento e o tratamento 
de certas doen^as inflamatorias musculares, como a 
polimiosite. 

Em alguns pacientes com suspeita de miopatia, 
embora os achados eletromiograficos sejam normals, 
o exame de um especime de biopsia muscular reve¬ 
la a natureza do disturbio subjacente. Ao contrario, 
anormalidades eletromiograficas sugestivas de mio¬ 
patia eventualmente sao encontradas em pacientes 
nos quais os estudos histologicos ou histoquimicos 
tenham falhado no estabelecimento da miopatia. As 
duas abordagens sao complementares. 


BIOPSIA DE NERVO 


Nao e necessario fazer uma biopsia de nervo para 
estabelecer o diagnostico de neuropatia periferica. 
No entanto, a natureza de qualquer anormalidade 
neuropatologica pode ser importante para sugerir 
qual e o disturbio subjacente que afeta nervos peri- 
fericos. Particularmente, podem ser encontradas evi- 
dencias de doen^a metabolica de armazenamento (p. 
ex., doen^a de Fabry, doen^a de Tangier), infec^ao 
(p. ex., hanseniase), altera^ao inflamatoria, vasculite 
ou envolvimento neoplasico. No entanto, os achados 
nem sempre tern relevancia diagnostica, e a biopsia 
de nervo em si pode ser realizada somente em nervos 
acessiveis. Ela raramente e realizada em mais de uma 
unica ocasiao. 


BIOPSIA ARTERIAL 


Em pacientes com suspeita de arterite de cdulas gi- 
gantes, a biopsia de arteria temporal pode ajudar a 
confirmar o diagnostico, mas as anormalidades pato- 
logicas em geral tern uma distribui^ao desigual. Por- 
tanto, um resultado normal nao deve excluir o diag¬ 
nostico ou levar a interrup^ao do tratamento. 
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O coma e um estado semelhante ao sono, durante o 
qual os pacientes nao respondem adequadamente ao 
meio ambiente e do qual nao conseguem despertar. 
Os olhos estao fechados e nao abrem espontanea- 
mente. Os pacientes nao falam, e nao existe proposito 
nos movimentos da face ou dos membros. A estimu- 
la^ao verbal nao produz resposta. A estimula^ao do¬ 
lorosa pode nao produzir resposta ou pode gerar mo¬ 
vimentos reflexos sem proposito, mediados por vias 
medulares ou do tronco cerebral. 

O coma resulta de um disturbio da fun^ao do 
sistema reticular ativador do tronco cerebral acima 
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da metade da ponte ou de ambos os hemisferios ce¬ 
rebrals (Figura 3-1), uma vez que sao estas regioes 
cerebrals que mantem a consciencia. 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


A abordagem ao diagnostico do paciente comatoso 
consiste, inicialmente, das medidas emergenciais para 
estabilizar o paciente e tratar disturbios que possam 
ocasionar risco a vida, seguidas de esfor^os para esta- 
belecer um diagnostico etiologico. 
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A Figura 3-1 Base anatomica do coma. A consciencia 
e mantida pelo funcionamento normal do sistema reticu¬ 
lar ativador do tronco cerebral acima da ponte e suas pro- 
jecoes bilaterais para o talamo e os hemisferios cerebrals. 
0 coma resulta de lesoes que afetam o sistema reticular 
ativador ou ambos os hemisferios. 


TRATAMENTO DE EMERGENCIA 


Como resumido na Tabela 3-1, o tratamento de emer- 
gencia do paciente comatoso inclui os passos a seguir: 

1. Garantia de permeabilidade da via aerea. Isso e fei- 
to por uma rapida inspe^ao visual e determina^ao 
dos sinais vitais. Se a via aerea estiver obstruida, 
a obstru(;ao deve ser removida, e o paciente, in- 
tubado. Se houver evidencia de traumatismo que 


possa ter afetado a coluna cervical, no entanto, o 
pesco(;o nao deve ser movido ate que a estabilida- 
de tenha sido estabelecida por meio de raios X da 
coluna cervical. Na presen^a de uma instabilidade 
da coluna e havendo necessidade de intuba^ao, 
deve ser feita uma traqueostomia. A adequa^ao 
da ventila^ao pode ser estabelecida pela ausencia 
de cianose, por uma frequencia respiratoria supe¬ 
rior a 8/min, pela presen^a de sons respiratorios 
a ausculta toracica, e pelos resultados da gasome- 
tria arterial e dos exames do pH (ver adiante). Se 
qualquer um desses parametros sugerir uma ven- 
tila^ao inadequada, o paciente deve ser ventilado 
mecanicamente. As determina^oes do pulso e da 
pressao arterial fornecem uma rapida avalia^ao 
do estado circulatorio. Um disturbio circulatorio 
deve ser tratado com reposi^ao de liquidos por via 
intravenosa e com farmacos vasopressores e an- 
tiarritmicos, como indicado. 

2. Inser^ao de um cateter intravenoso e coleta de 
sangue para exames laboratoriais. Estes devem 
incluir determina^ao da glicemia e dos eletrolitos 
do soro, testes de fun^ao hepatica e renal, tempo 
de protrombina, tempo parcial de tromboplasti- 
na e um hemograma completo. Tub os extras de 
sangue tambem devem ser coletados para exa¬ 
mes adicionais que possam ser uteis em certos 
casos, como pesquisa de drogas, e para testes que 
se tornam necessarios como procedimentos de 
avalia^ao diagnostica. 

3. Inicio de infusao intravenosa e administra^ao de 
dextrose, tiamina e naloxona. Todos os pacientes 
comatosos devem receber 25 g de dextrose por 
via intravenosa, em geral como 50 mL de uma 
solu^ao de dextrose a 50%, para o tratamento de 
um possivel coma hipoglicemico. Como a admi- 
nistra^ao isolada de dextrose pode precipitar ou 


Tabela 3-1 Tratamento de emergencia do paciente comatoso 


Imediatamente 

A seguir 

Mais tarde 

Garantir adequacao da via aerea, ventilacao 
e circulacao 

Na presenca de sinais menmgeos (Figura 

1-5), realizar uma PL para excluir meningi- 
te; obter uma historia, se possivel 

EEG 

Coletar sangue para glicemia, eletrolitos, 
testes de funcao hepatica e renal, TP, TTP e 
hemograma 

Realizar um exame fisico geral e neurologi- 
co detalhado 

Corrigir hiper ou hipotermia 

Posicionar o acesso IV e administrar 25 g de 
dextrose, 100 mg de tiamina e 0,4 a 1,2 mg 
de naloxona IV 

Solicitar uma TC do cranio se a historia ou 
os achados sugerirem lesao estrutural ou 
hemorragia subaracnoidea 

Corrigir anormalidades acido- 
basicas e eletroliticas graves 

Coletar sangue para determinacoes da ga- 
sometria arterial 


Solicitar radiografias de torax 

Tratar as convulsoes (ver Capitulo 12) 


Solicitar estudos toxicologicos 
de sangue e urina; EEG 


Abreviacoes: PL, puncao lombar; IV, intravenoso; TP, tempo de protrombina; TTP, tempo de tromboplastina parcial. 
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piorar uma encefalopatia de Wernicke (ver Ca- 
pitulo 4) em pacientes tiamina-deficientes, todos 
os pacientes comatosos tambem devem receber 
100 mg de tiamina por via intravenosa. Para o 
tratamento de uma possivel overdose de opioides, 
tambem deve ser administrado rotineiramente 
em pacientes comatosos o antagonista de opioi¬ 
des naloxona, na dosagem de 0,4 a 1,2 mg por via 
intravenosa. O antagonista de benzodiazepinicos 
flumazenil, 1 a 10 mg por via intravenosa, pode 
ser util quando uma overdose de benzodiazepi¬ 
nicos contribui com o coma. No entanto, ele nao 
deve ser usado em pacientes com uma historia de 
convulsoes, abuso cronico de benzodiazepinicos 
ou suspeita de ingestao concomitante de antide- 
pressivos tri ou tetraciclicos. Quando o eletro- 
cardiograma (ECG) mostrar taquicardia sinusal 
a uma taxa de > 130/min, intervalo QTc > 0,5 
segundo e uma dura^ao de QRS >0,1 segundo, 
deve-se suspeitar de overdose de antidepressivos. 

4. Coleta de sangue arterial para gasometria e de- 
termina^oes do pH. Alem de auxiliar na avalia- 
^ao do estado ventilatorio, esses exames podem 
fornecer pistas sobre as causas metabolicas do 
coma (Tabela 3-2). 

5. Inicio de tratamento para crises convulsivas, se 
presentes. Crises convulsivas persistentes ou re- 
correntes em um paciente comatoso devem ser 
consideradas como representantes de status epi- 
leptico, devendo ser tratadas de acordo, como 
descrito no Capitulo 12 (ver Tabela 12-6). 


Depois que essas medidas tiverem sido tomadas, 
deve ser obtida a historia (quando disponivel) e de¬ 
vem ser feitos os exames fisico e neurologico. 


HISTORIA E EXAME 


HISTORIA 

O aspecto crucial da historia e o tempo durante o qual 
o coma se desenvolve. Na ausencia de detalhes preci- 
sos sobre o inicio, a informa^ao de quando o paciente 
foi visto pela ultima vez em um estado aparentemente 
normal pode ajudar no estabelecimento da temporali- 
dade e da evolu^ao do processo patologico. 

1. Um inicio siibito do coma sugere uma origem 
vascular, especialmente acidente vascular de 
tronco cerebral ou hemorragia subaracnoidea. 

2. A rapida progressao de sinais hemisfericos, 
como hemiparesia, deficit hemissensorial ou 
afasia, chegando ao coma em questao de minu- 
tos a horas, e caracteristica de hemorragia intra¬ 
cerebral. 

3. Uma evolu^ao mais subaguda levando ao coma 
(alguns dias a uma semana ou mais), e observada 
em tumores, abscessos ou hematoma subdural 
cronico. 

4. Um coma precedido por estado confusional 
ou agita^ao e delirium, sem sinais ou sintomas 
de lateraliza^ao, provavelmente e decorrente de 
disturbio metabolico ou infec^ao (meningite ou 
encefalite). 


Tabela 3-2 Coma metabolico: diagnbstico diferencial 
por anormalidades acidobasicas 

Acidose respiratoria 

Intoxicacao por sedatives 
Encefalopatia pulmonar 

Alcalose respiratoria 

Encefalopatia hepatica 
Intoxicacao por salicilatos 
Sepse 

Acidose metabolica 

Cetoacidose diabetica 
Encefalopatia uremica 
Acidose lactica 
Intoxicacao por paraldeido 
Intoxicacao por metanol 
Intoxicacao por etilenoglicol 
Intoxicacao por isoniazida 
Intoxicacao por salicilato 
Sepse (terminal) 

Alcalose metabolica 

Coma e incomum 


Adaptada de Plum F, Posner JB. The Diagnosis of Stupor and Coma. 
3rd ed. Vol 19: Contemporary Neurology Series. Philadelphia, PA: 
Davis; 1980. 


EXAME FISICO GERAL 
^ Sinais de traumatismo 

1. A inspe^ao da cabe^a pode revelar sinais de fra- 
tura basilar de cranio, incluindo o que segue: 

A. Olhos de guaxinim - equimoses periorbitais 
(ver Figura 1-4). 

B. Sinai de Battle - edema e descolora^ao sobre o 
osso mastoide, atras da orelha (ver Figura 1-4). 

C. Hemotimpano - sangue atras da membrana tim- 
panica. 

D. Rinorreia ou otorreia de liquido cerebrospinal 
(LCS) - vazamento de LCS pelo nariz ou ore¬ 
lha. A rinorreia de LCS deve ser distinguida de 
outras causas de rinorreia, como a rinite alergi- 
ca. A concentra^ao de glicose nao diferencia de 
modo confiavel LCS de muco nasal, mas a beta-2 
transferrina e exclusiva do LCS, e sua presen^a 
documenta a fonte de liquido cerebrospinal da 
rinorreia. 

2. A palpa^ao da cabe^a pode demonstrar uma fra- 
tura de cranio com depressao ou edema de teci- 
dos moles no local do traumatismo. 
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^ Pressao arterial 

Uma pressao arterial elevada em um paciente co- 
matoso pode refletir hipertensao de longa data, que 
predispoe a hemorragia intracerebral ou ao aciden- 
te vascular. Na rara condi^ao de uma encefalopa- 
tia hipertensiva, a pressao arterial situa-se acima de 
250/150 mmHg em pacientes cronicamente hiper- 
tensos; ela pode ser mais baixa em crian^as ou apos 
eleva^ao aguda da pressao arterial em pacientes pre- 
viamente normotensos (p. ex., na insuficiencia renal 
aguda). Pressao arterial elevada tambem pode ser 
uma consequencia do processo que causa o coma, 
como na hemorragia intracerebral ou na hemorragia 
subaracnoidea ou, raramente, no acidente vascular de 
tronco cerebral. 

^ Temperatura 

A hipotermia ocorre no coma causado por intoxica- 
^ao por etanol ou sedativos, hipoglicemia, encefalopa- 
tia de Wernicke, encefalopatia hepatica e mixedema. 
Coma com hipertermia e observado em choque de ca- 
lor, status epileptico, hipertermia maligna relacionada 
com anestesicos inalatorios, intoxica^ao por drogas 
anticolinergicas, hemorragia pontina e certas lesoes 
hipotalamicas. 

^ Sinais de irritacao meningea 

Sinais de irritacao meningea (p. ex., rigidez de nuca 
ou sinal de Brudzinski [ver Figura 1-5]) podem ser 
extremamente uteis para o pronto diagnostico de 
meningite ou hemorragia subaracnoidea, mas esses 
sinais sao perdidos no coma profundo, de mo do que 
sua ausencia nao exclui essas condi^oes. 

^ Fundo de olho 

O exame de fundo de olho pode revelar papiledema 
ou hemorragias retinianas, compativeis com hiper¬ 
tensao cronica ou aguda, ou uma eleva^ao na pressao 
intracraniana (Figura 1-11). Hemorragias sub-hialoi- 
des em um adulto sugerem fortemente uma hemorra¬ 
gia subaracnoidea (Figura 6-3). 

EXAME NEUROLOGICO 

O exame neurologico e essencial para o diagnosti¬ 
co etiologico no paciente comatoso. O tamanho e a 
reatividade pupilar, os movimentos reflexos do olho 
(reflexo oculocefalico e oculovestibular) e a resposta 
motora a dor devem ser detalhadamente avaliados 
(Figura 3-2). 

^ Pupilas 

1. Pupilas normais - pupilas normals tern um dia- 
metro de 3 a 4 mm (mas sao maiores em crian- 


^as e menores em idosos) e apresentam tamanho 
iguais; elas se contraem rapida e simetricamente 
em resposta a luz. Pupilas normalmente reativas 
em um paciente comatoso sao caracteristicas de 
uma causa metabolica. 

2. Pupilas talamicas - pupilas levemente menores 
(~2 mm) e reativas estao presentes nos estagios 
iniciais de compressao talamica por les5es de 
massa, talvez decorrentes da interrup^ao das vias 
simpaticas descendentes. 

3. Pupilas fixas, dilatadas - pupilas com mais de 
7 mm de diametro e fixas (nao reativas a luz) 
geralmente resultam de compressao do nervo 
oculomotor (III) (e das fibras simpaticas asso- 
ciadas, fibras do nervo dilatador da pupila) em 
qualquer lugar ao longo de seu trajeto, partin- 
do do mesencefalo ate a orbita, mas tambem 
sao observadas na intoxica^ao por farmacos 
anticolinergicos ou simpatomimeticos. A causa 
mais comum de uma pupila fixa dilatada em um 
paciente comatoso e a hernia^ao transtentorial 
do lobo frontal medial em decorrencia de uma 
massa supratentorial. 

4. Pupilas fixas, de tamanho medio - pupilas fi¬ 
xas de aproximadamente 5 mm de diametro re¬ 
sultam de uma lesao do tronco cerebral no nivel 
mesencefalico, que interrompe as fibras nervosas 
simpaticas, dilatadoras da pupila, e as fibras ner¬ 
vosas parassimpaticas, constritoras da pupila. 

5. Pupilas puntiformes - pupilas puntiformes (1 a 
1,5 mm de diametro) em um paciente comato¬ 
so geralmente indicam overdose de opioides ou, 
menos comumente, uma lesao estrutural focal 
na ponte. Essas causas podem ser distinguidas 
pela administra^ao de naloxona (ver anterior- 
mente) ou em defeitos associados nos movimen¬ 
tos oculares horizontals que costumam acom- 
panhar lesoes pontinas. Pupilas puntiformes 
podem parecer nao reativas a luz, exceto quando 
observadas por meio de uma lente de aumento. 
Elas tambem podem ser causadas pelo envene- 
namento com organofosforados, pelo uso de 
colirios mioticos ou por neurossifilis (pupilas de 
Argyll Robertson). 

6. Pupilas assimetricas - assimetria do tamanho 
pupilar (anisocoria) com uma diferen^a de 1 
mm ou menos no diametro e um achado nor¬ 
mal que ocorre em 20% da popula^ao. Nessa 
anisocoria fisiologica, as pupilas se contraem 
em uma extensao similar em resposta a luz, e 
os movimentos extraoculares nao estao prejudi- 
cados. Em contraste, uma pupila que se contra! 
menos rapidamente ou em menor extensao que 
sua equivalente contralateral indica uma lesao 
estrutural afetando o mesencefalo, o nervo ocu¬ 
lomotor ou o olho. 
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A Figura 3-2 Sinais neurologicos no coma com herniacao transtentorial para baixo. Na fase diencefalica precoce, 
as pupilas sao pequenas (cerca de 2 mm de diametro) e reativas, os movimentos oculares reflexos estao intactos, e a 
resposta a dor e proposital e semiproposital (localizacao) e frequentemente assimetrica. A fase diencefalica tardia esta 
associada a achados similares, exceto para a estimulacao dolorosa, que resulta em uma postura decorticada (flexora), 
que tambem pode ser assimetrica. Com o envolvimento mesencefalico, as pupilas tornam-se fixas e tern tamanho 
medio (cerca de 5 mm de diametro), a aducao reflexa dos olhos esta prejudicada, e a dor provoca uma postura desce- 
rebrada (extensora). A progressao para envolvimento da ponte ou medula tambem leva a pupilas fixas, de tamanho 
medio, mas estas sao acompanhadas de perda do reflexo de abducao, assim como de aducao dos olhos, e nao ha 
resposta motora ou ha somente flexao da perna a estimulacao dolorosa. Nota-se que, embora a lesao restrita a ponte 
produza pupilas puntiformes como resultado da destruicao de vias simpaticas descendentes (dilatadoras pupilares), a 
herniacao para baixo ate o nivel pontino esta associada com pupilas de tamanho medio. Isso ocorre porque a herniacao 
tambem interrompe fibras parassimpaticas (constritoras pupilares) no nervo oculomotor (III). 


^ Movimentos oculares 

1. Vias testadas - As vias neuronais examinadas du¬ 
rante o exame dos movimentos oculares iniciam 
na jun^ao pontomedular (nervo vestibular [VIII] 
e micleo vestibular), fazem sinapse na ponte cau¬ 
dal (centro do olhar horizontal e nervo abducente 
[VI] e micleo abducente), ascendem atraves da 
regiao central do sistema reticular ativador do 
tronco cerebral (fasciculo longitudinal medial) e 
chegam ao mesencefalo contralateral (oculomo¬ 
tor [III] e nucleo oculomotor) (Figura 3-3). 

2. Metodos de teste - No paciente comatoso, os 
movimentos oculares sao testados por meio de 
estimulacao do sistema vestibular (canais semi- 
circulares da orelha media) pela rota^ao passiva 
da cabe^a (reflexo oculocefalico ou manobra 
dos olhos de boneca), ou pelo uso de estimulo 
mais forte por irriga^ao da membrana timpani- 
ca com agua gelada (reflexo oculovestibular ou 
teste calorico com agua fria) (Figura 3-3). 

A manobra dos olhos de boneca (oculo- 
cefalica) e realizada pela rota^ao horizontal da 
cabe^a, para provocar movimentos oculares ho¬ 


rizontals, e pela rota^ao vertical, para provocar 
movimentos verticals. Os olhos devem se mo¬ 
ver na dire^ao oposta da rota^ao da cabe^a. No 
entanto, isso pode ser um estimulo inadequado 
para induzir os movimentos oculares, e o reflexo 
pode ser suprimido em pacientes conscientes. 

A estimulacao calorica com agua fria (ocu¬ 
lovestibular) e um estimulo mais potente, rea- 
lizado por meio da irrigacao da membrana tim- 
panica com agua gelada. O exame otoscopico 
sempre deve ser feito antes dessa manobra, pois 
ela e contraindicada quando a membrana tim- 
panica esta perfurada. Em pacientes conscientes, 
a irrigacao unilateral com agua fria produz nis- 
tagmo, com a fase rapida se afastando do lado 
irrigado. Em pacientes comatosos com funcao de 
tronco cerebral Intacta, a irrigacao unilateral com 
agua gelada resulta em desvio tonico dos olhos 
em direcao ao lado irrigado. A irrigacao bilateral 
com agua gelada causa desvio tonico para baixo, 
enquanto a estimulacao bilateral com agua quente 
(44°C) induz um desvio tonico para cima. Ausen- 
cia ou disturbio da resposta a estimulacao calorica 



















5 


NEUROLOGIA CUNICA 


Nervo oculomotor (III) 
Nucleo oculomotor (III) 



Nucleo vestibular (VIII) 
Canals semicirculares 

Inibitorio 




Fasciculo longitudinal 
medial 

Nervo abducente 
(VI) 


Nucleo abducente 
(VI) 


Nervo vestibular (VIII) 



▲ Figura 3-3 Vias do tronco cerebral que medeiam os movimentos oculares reflexos conjugados horizontals. Em urn 
paciente comatoso com funcao de tronco cerebral Intacta, a irrigacao da membrana timpanica com agua gelada inibe as 
vias vestibulo-oculares apresentadas, resultando em urn desvio tdnico de ambos os olhos em direcao ao lado irrigado; 
a rotacao da cabeca causa urn desvio ocular para longe da direcao da rotacao. 


com grandes volumes (p. ex., 50 mL) de agua gela¬ 
da indica doen(;:a vestibular periferica, uma lesao 
estrutural envolvendo a fossa posterior (cerebelo 
ou tronco cerebral), ou intoxica^ao por sedativos. 

3. Movimentos normals - Um paciente comatoso 
com funcao de tronco cerebral Intacta apresen- 
ta movimentos oculares conjugados horizon¬ 
tals completes, que ocorrem espontaneamente 
(como “movimentos oculares espontaneos”) 
ou durante a manobra dos olhos de boneca, as- 
sim como desvio tonico conjugado de ambos os 
olhos em direcao a irrigacao com agua gelada du¬ 
rante o teste calorico com agua fria. Movimentos 
oculares horizontals completos em um paciente 
comatoso excluem lesao estrutural no tronco ce¬ 
rebral como causa do coma, sugerindo uma cau¬ 
sa nao estrutural (p. ex., metabolica) ou, menos 
comumente, lesoes hemisfericas bilaterais. 


4. Movimentos anormais 

a. Com les5es afetando o nervo oculomotor 
(III) ou o nucleo oculomotor, como lesoes 
de massa hemisfericas, causando hernia^ao 
transtentorial para baixo (Figura 3-2), o teste 
calorico com agua fria nao produz adu^ao do 
olho ipsilateral, enquanto o olho contralate¬ 
ral abduz normalmente. 

b. Irresponsividade completa ao teste calorico 
com agua fria em um paciente comatoso in¬ 
dica lesao estrutural do tronco cerebral afe¬ 
tando a ponte ou disturbio metabolico afe¬ 
tando, preferencialmente, o tronco cerebral, 
como intoxica^ao por sedativos. 

c. Desvio para baixo de um ou de ambos os 
olhos em resposta a um teste calorico unila¬ 
teral com agua fria tambem sugere intoxica- 
^ao por sedativos. 
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^ Resposta motora a dor 

A resposta motora a dor e avaliada aplicando-se uma 
pressao forte sobre a borda supraorbital, o esterno ou 
os leitos ungueais. A resposta a tais estimulos pode in¬ 
dicar se a condi^ao causando o coma afeta o cerebro 
simetricamente (tipico de disturbios metabolicos e 
difusos) ou assimetricamente (como nas lesoes estru- 
turais unilaterais). A resposta motora a dor tambem 
pode ajudar a localizar o nivel anatomico da disfun- 
^ao cerebral, ou fornece uma indica^ao da profundi- 
dade do coma. 

1. Com disfun^ao cerebral de gravidade moderada, 
os pacientes podem localizar estimulos nocivos 
alcan^ando o local da estimula^ao. Embora possa 
ser dificil distinguir tais respostas localizadoras 
“semipropositais” das respostas reflexas descri- 
tas mais adiante, os movimentos de abdu^ao do 
membro quase nunca representam reflexos. 

2. Uma resposta decorticada a dor (flexao do bra^o 
junto ao cotovelo, adu^ao do ombro e extensao 
da perna e do tornozelo) esta classicamente as- 
sociada com lesoes que envolvem o talamo di- 
retamente ou grandes massas hemisfericas que 
comprimem o talamo a partir de cima. 

3. Uma resposta descerebrada (extensao junto ao 
cotovelo, rota^ao interna do ombro e do antebra- 
^o e extensao da perna) tende a ocorrer quando a 
disfun^ao cerebral desce ate o nivel do mesence- 
falo. Assim, a postura descerebrada em geral in- 
dica disfun^ao cerebral mais grave do que a pos¬ 
tura de decortica^ao, embora nenhuma resposta 
localize precisamente o local da disfun^ao. 

4. Uma postura simetrica bilateral pode ser obser- 
vada em disturbios estruturais e metabolicos. 

5. Uma postura unilateral ou assimtoica sugere 
doen^a estrutural no hemisferico contralateral 
ou no tronco cerebral. 

6. Em pacientes com lesoes pontinas e medulares, 
em geral nao ha resposta a dor, mas ocasional- 
mente nota-se algum grau de flexao no joelho 
(um reflexo espinal). 

^ Escala de coma de Glasgow 

A pupila, o movimento ocular e as respostas motoras 
descritos anteriormente sao, as vezes, traduzidos em 
uma escala numerica, de modo que as altera^oes ob- 
servadas no exame (e, portanto, na pontua^ao nume¬ 
rica) possam ser mais facilmente notadas ao longo do 
tempo e comparadas entre examinadores diferentes 
(Tabela3-3). 

AVALIACAO FISIOPATOLOGICA 

O passo mais importante na avalia^ao de um pacien- 
te comatoso e decidir se a causa e uma lesao cere- 


Tabela 3-3 Escala de coma de Glasgow 


Pontuacao 

Abertura 
dos olhos 

Resposta 

verbal 

Resposta 

motora 

1 

Nenhuma 

Nenhuma 

Nenhuma 

2 

A dor 

Vocal, mas 
nao verbal 

Extensao 

3 

A voz 

Verbal, mas 
sem conver- 

sacao 

Flexao 

4 

Espontanea 

Conversacao, 
mas deso- 
rientada 

Retirada da 
dor 

5 

- 

Orientada 

Localiza a dor 

6 

- 

- 

Obedece a 
comandos 


Adaptada de Teasdale G, Jennett B. Assessment of coma and impai¬ 
red consciousness. A practical scale. Lancet. 1974;2:81-84. 


bral estrutural (para a qual pode ser necessaria uma 
interven^ao neurocirurgica de emergencia) ou um 
disturbio difuso causado por um disturbio metaboli- 
co, meningite ou convuls5es (para os quais pode ser 
necessario um tratamento medicamentoso imediato). 

^ Lesoes estruturais supratentoriais 

Quando o coma e o resultado de uma lesao em massa 
supratentorial, a historia e os achados fisicos da evo- 
lu^ao costumam apontar para a disfun^ao de um dos 
hemisferios cerebrals. Os sinais e sintomas incluem 
hemiparesia contralateral, perda hemissensorial con¬ 
tralateral, afasia (quando dominante, geralmente le- 
s5es do hemisferio esquerdo) e agnosia (indiferen^a 
ou nega^ao do deficit, com lesao do hemisferio nao 
dominante). 

Com a expansao da massa (comumente associa- 
da a edema), o paciente se torna cada vez mais letar- 
gico em decorrencia da compressao do hemisferio 
contralateral ou do talamo. O estupor progride para 
o coma, mas os achados do exame com frequencia 
permanecem assimtoicos. Com a progressao ros- 
trocaudal (para baixo) da lesao cerebral, o talamo, o 
mesencefalo, a ponte e a medula sao sequencialmente 
envolvidos, e o exame neurologico revela disfun^ao 
em niveis anatomicos cada vez mais baixos (Figura 
3-2). Esse padrao segmentar de envolvimento apoia 
fortemente o diagnostico de uma massa supratento¬ 
rial, com hernia^ao transtentorial para baixo (Figura 
3-4), enfatizando a necessidade de uma interven^ao 
cirurgica. Quando o nivel mesencefalico esta comple- 
tamente comprometido (pupilas de tamanho medio, 
nao reativas), as chances de sobrevivencia sem dis¬ 
turbios neurologicos graves diminuem rapidamente, 
em especial nos adultos. Quando a disfun^ao atinge 
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Massa 
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Tentbrio 

cerebelar 


▲ Figura 3-4 Base anatomica das sindromes de her- 
niacao. Lima lesao de massa em expansao pode deslocar 
0 tecido cerebral para dentro de urn compartimento cra- 
niano adjacente, resultando em ( 1 ) herniacao do cingulo 
abaixo da foice, (2) herniacao transtentorial para baixo 
(central), (3) herniacao uncal sobre a borda do tentbrio 
ou (4) herniacao tonsilar cerebral para dentro do forame 
magno. Coma e, finalmente, bbito resultam quando (2), 
(3) ou (4) produzem compressao de tronco cerebral. 


o nivel pontino (pupilas nao reativas e ausencia de 
movimentos oculares horizontals), o resultado fatal e 
inevitavel. 

Lesbes de massa supratentoriais podem causar 
herniacao da por^ao media do lobo temporal (Figura 
3-4). Isso exerce pressao direta sobre o tronco cerebral 
superior, produzindo sinais de compressao do nervo 
oculomotor (III) e do tronco cerebral, como dilata- 
^ao pupilar ipsilateral e disturbio da adu^ao do olho 
(smdrome uncal), que podem preceder a perda da 
consciencia. A descompressao neurocirurgica deve 
ocorrer precocemente na evolu^ao do envolvimento 
do nervo oculomotor (III), para que ocorra a recupe- 
ra^ao funcional. 

^ Lesdes estruturais infratentoriais 

Coma de inicio subito com sinais focais de disfun- 
^ao do tronco cerebral sugere fortemente uma lesao 
estrutural infratentorial. Fun^ao pupilar anormal e 
movimentos oculares anormais sao os achados mais 
sugestivos de uma lesao estrutural infratentorial, es- 
pecialmente se essas anormalidades forem assimetri- 
cas. Lesoes mesencefalicas causam a perda da fun^ao 
pupilar: as pupilas tern tamanho medio (cerca de 5 
mm de diametro) e nao reagem a luz. Hemorragia 
pontina, infarto pontino ou compressao da ponte por 
hemorragia ou infarto cerebelar adjacente produzem 
pupilas puntiformes. As lesoes do tronco cerebral 
tambem podem estar associadas com desvio conjuga- 
do do olhar para longe do local da lesao (e em dire^ao 
da hemiparesia) (Figura 7-17) ou com movimentos 
oculares nao conjugados, como a oftalmoplegia in- 
ternuclear (disturbio seletivo da adu^ao ocular). Res- 


postas motoras geralmente nao sao uteis na distin^ao 
de lesoes infratentoriais e supratentoriais. Os padroes 
ventilatbrios associados com lesoes infratentoriais sao 
anormais, mas variaveis, podendo ser ataxicos ou ofe- 
gantes (Figura 3-5). Como a smdrome de herniacao 
transtentorial de uma massa supratentorial comple- 
tamente desenvolvida se caracteriza por disfun^ao 
extensa do tronco cerebral, sua diferencia^ao de um 
processo infratentorial primario pode ser impossivel, 
exceto pela histbria. 

^ Encefalopatias difusas 

Encefalopatias difusas que resultam em coma (algu- 
mas vezes denominado coma metabblico) incluem 
nao somente disturbios metabblicos, como a hipogli- 
cemia e a intoxica^ao por drogas, mas tambem outros 
processos que afetam o cerebro difusamente, como 
meningite, hemorragia subaracnbidea e convulsbes. 

A apresenta^ao clinica da encefalopatia difusa e 
diferente daquela produzida por uma lesao de massa. 
Em geral, nao existem sinais focais, como hemipa¬ 
resia, perda hemissensorial ou afasia, e - exceto em 
alguns casos de hemorragia subaracnbidea - a cons¬ 
ciencia e perdida somente gradualmente, em geral 
apbs um periodo de sonolencia progressiva ou deli¬ 
rium agitado. 
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A Figura 3-5 Padroes ventilatbrios no coma. A respi- 
racao de Cheyne-Stokes e a hiperventilacao central sao 
observadas nos disturbios metabblicos e nas lesoes es¬ 
truturais de varies locais no cerebro. Por isso, elas nao 
sao uteis para a localizacao anatomica de disturbios que 
produzem coma. Padroes ventilatbrios ataxicos e elegan¬ 
tes sao mais comumente observados nas lesoes ponto- 
medulares. 
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Um exame neurologico simetrico e a regra, em- 
bora a hipoglicemia, a hiperglicemia hiperosmolar 
nao cetotica e a encefalopatia hepatica possam ser 
eventualmente acompanhadas de sinais focais, como 
a hemiparesia, que podem passar de um lado para o 
outro. Asterixe, mioclonias e tremor precedendo o 
coma sao indicios importantes que sugerem doen^a 
metabolica. Uma postura decorticada ou descerebra- 
da simetrica pode ser observada no coma hepatico, 
uremico, anoxico, hipoglicemico ou induzido por 
sedativos. 

Pupilas reativas na presen^a de disturbios de ou- 
tras fun^oes de tronco cerebral sao caracteristicas da 
encefalopatia metabolica. Embora o coma com rea^ao 
pupilar intacta tambem possa ser observado na fase 
precoce da hernia^ao transtentorial (Figura 3-2), isso 
esta associado com achados neurologicos assimetri- 
cos, como hemiparesia. Algumas poucas causas me- 
tabolicas de coma tambem podem prejudicar os re- 
flexos pupilares a luz, incluindo overdose maci^a de 
barbituricos com apneia e hipotensao, anoxia aguda, 
hipotermia acentuada, envenenamento anticolinergi- 
co (pupilas grandes) e overdose de opioides (pupilas 
puntiformes), mas, mesmo nesses casos, pupilas com- 
pletamente nao reativas sao incomuns. 

Os padroes ventilatorios do coma variam ampla- 
mente, mas a determina^ao dos gases e do pH no san- 
gue arterial pode ajudar a estabelecer um diagnostico 
etiologico. Anormalidades da gasometria arterial no 
coma sao apresentadas na Tabela 3-2. 

^ Resumo 

A rela^ao entre os sinais neurologicos e a fisiopatolo- 
gia do coma esta resumida na Tabela 3-4. O exame do 
tamanho e da reatividade pupilar e o teste dos movi- 
mentos oculares reflexos, assim com a resposta moto- 


ra a dor, podem ajudar a determinar se o disturbio da 
fun^ao cerebral esta situado em um nivel anatomico 
discrete (lesao estrutural) ou se o comprometimento 
e difuso (coma metabolico). 

Lesoes estruturais supratentoriais comprometem 
o cerebro de modo ordenado, produzindo disfun^ao 
em niveis anatomicos progressivamente mais baixos. 
Em pacientes com coma metabolico, tal localiza- 
^ao nao e possivel, podendo ser observados achados 
disseminados e anatomicamente inconsistentes. Um 
exemplo impressionante de achados discordantes do 
ponto de vista anatomico, caracteristicos do coma 
metabolico, e a manuten^ao da reatividade pupi¬ 
lar, considerando a depressao das outras fun^oes do 
tronco cerebral - incluindo paralisia dos movimentos 
oculares, depressao respiratoria, tonus muscular fla- 
cido e irresponsividade a estimulos dolorosos - apos 
uma overdose de sedativos. O mesmo grau discrete 
de disfun^ao do tronco cerebral produzido por uma 
lesao de massa supratentorial comprometera, inicial- 
mente, as estruturas mesencefalicas situadas mais ros- 
tralmente, que medeiam a reatividade pupilar antes de 
afetar os centres mais baixos do tronco cerebral. 


^ CAUSAS DO COMA _ 

LESOES ESTRUTURAIS SUPRATENTORIAIS 


HEMATOMA SUBDURAL 

Hematoma subdural e uma cole^ao de sangue no es- 
pa^o situado entre a dura-mater e a aracnoide. Como 
o hematoma subdural pode ser ressecado, ele sempre 
deve ser considerado precocemente em qualquer pa- 
ciente comatose com suspeita de uma lesao de massa 
supratentorial. O hematoma subdural e mais comum 


Tabela 3-4 Avaliacao fisiopatologica do paciente comatoso 



Lesao estrutural 
supratentorial 

Lesao estrutural 
infratentorial 

Encefalopatia difusa (meningites) 

Tamanho pupilar e 
reacao a luz 

Em geral de tamanho nor¬ 
mal (3 a 4 mm) e reativas; 
grandes (> 7 mm) e nao 
reativas com herniacao 
transtentorial 

Tamanho medio (cerca de 

5 mm) e nao reativas com 
lesao mesencefalica; punti¬ 
formes (1 a 1,5 mm) e nao 
reativas com lesao pontina 

Em geral de tamanho normal (3 a 4 
mm) e reativas; puntiformes (1 a 1,5 
mm) e algumas vezes nao reativas 
com opioides; grandes (> 7 mm) e 
nao reativas com anticolinergicos 

Movimentos 
oculares reflexos 

Normals (pode ocorrer olhar 
preferencial voltado para o 
lado da lesao) 

Comprometimento da adu- 
cao com lesao mesencefa¬ 
lica; comprometimento da 
aducao e da abducao com 
lesao pontina 

Em geral normals; comprometidos 
com sedativos ou encefalopatia de 
Wernicke 

Respostas motoras 

Em geral assimetricas; 
podem ser simetricas apos 
herniacao transtentorial 

Assimetricas (lesao unila¬ 
teral) ou simetricas (lesao 
bilateral) 

Em geral simetricas; raramente podem 
ser assimetricas com hipoglicemia, hi¬ 
perglicemia hiperosmolar nao cetotica 
ou encefalopatia hepatica 
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em pacientes idosos, pois a atrofia cerebral distende 
veias corticais de liga^ao, tornando-as mais suscetiveis 
a lacera^ao decorrente de lesao de cisalhamento ou, 
aparentemente, ruptura espontanea. 

Traumatismo e a causa mais comum e, no estagio 
agudo logo apos o traumatismo craniano, os deficits 
neurologicos focais costumam ser bem evidentes. A 
gravidade da lesao necessaria para produzir um he¬ 
matoma subdural torna-se menor com o avan^o da 
idade; em talvez 25% dos casos, nao existe uma histo- 
ria de traumatismo. 

Os achados clinicos mais comuns sao cefaleia 
e altera^ao da consciencia, mas os sinais e sintomas 
podem estar ausentes, ser inespecificos ou nao ser 
localizadores, em especial com hematomas subdurais 
cronicos, que podem aparecer meses ou anos apos o 
traumatismo (Tabela 3-5). A classica historia de me- 
Ihora e piora dos sinais e dos sintomas e muito rara 
para ser usada com finalidade diagnostica. A hemi- 
paresia, quando presente, e contralateral a lesao em 
cerca de 70% dos casos. A dilata^ao pupilar, quando 
presente, e ipsilateral em aproximadamente 90% dos 
casos. A frequencia de hematomas bilaterais pode 
tornar a localiza^ao dificil, assim como uma contusao 
cerebral coexistente. 

O diagnostico e feito por meio de tomografia 
computadorizada (TC) ou por ressonancia magnetica 
(RM) (Figura 3-6). 

O tratamento do hematoma subdural causando 
coma e feito por evacua^ao cirurgica. 

HEMATOMA EPIDURAL 

O hematoma epidural resulta em geral de um trau¬ 
matismo craniano associado a uma fratura lateral 
do cranio e ruptura da arteria e da veia meningea 
media. Os pacientes podem ou nao perder a cons¬ 
ciencia inicialmente. Com frequencia, existe um 
intervalo lucido de varias horas antes do inicio do 
coma, durante o qual podem ocorrer cefaleia, vomi- 
tos, embotamento, convulsoes e sinais neurologicos 
focais. O diagnostico pode ser feito por meio de TC 
ou RM (Figura 3-6), que classicamente mostram 
uma massa biconvexa em forma de lente e radio- 
densa comprimindo o hemisferio cerebral. A pronta 
evacua^ao cirurgica do hematoma e essencial para 
evitar um resultado fatal. 

CONTUSAO CEREBRAL 

Contusao cerebral e uma lesao do cerebro por pan- 
cada, ocasionada por um traumatismo craniano. Ela 
esta associada com inconsciencia inicial (concussao) 
da qual o paciente se recupera. O edema que circun- 
da a contusao pode levar a flutua^oes do nivel de 
consciencia; convulsoes e sinais neurologicos focais 


Tabela 3-5 Caracteristicas cimicas do hematoma 
subduraT 



Agudo^ 
(82 casos) 

O/o 

Subagudo^ 
(91 casos) 

o/o 

Cronico'* 
(216 casos) 

o/o 

Sintomas 

Diminuicao da 

100 

88 

47 

consciencia 

Vomitos 

24 

31 

30 

Fraqueza 

20 

19 

22 

Confusao 

12 

41 

37 

Cefaleia 

11 

44 

81 

Disturbio da 

6 

8 

6 

fala 

Convulsoes 

6 

3 

9 

Vertigem 

0 

4 

5 

Disturbio visual 

0 

0 

12 

Sinais 

Diminuicao da 

100 

88 

59 

consciencia 

Pupilas desi- 

57 

27 

20 

guais 

Assimetria 

44 

37 

41 

motora 

Confusao e 

17 

21 

27 

perda da me- 
moria 

Afasia 

6 

12 

11 

Papiledema 

1 

15 

22 

Hemianopsia 

0 

4 

3 

Fraqueza facial 

0 

3 

3 


^Dados de McKissock W, Richardson A, Bloom WH. Subdural hemato¬ 
ma, a review of 389 cases. Lancet. 1960;1:1365-1370. 

^Dentro de tres dias de traumatismo. 

Tm 4 a 20 dias apos o traumatismo. 

^Mais de 20 dias apos o traumatismo. 

podem se desenvolver. Os pacientes devem ser cui- 
dadosamente monitorados para detectar deteriora- 
^ao neurologica relacionada a edema progressivo e 
hernia^ao. 

Uma pun^ao lombar e desnecessaria e potencial- 
mente perigosa. TC e RM sao os procedimentos diag- 
nosticos de escolha. Diferente dos hematomas subdu¬ 
rais e epidurais, as contusoes cerebrais raramente sao 
operadas. 

HEMORRAGIA INTRACEREBRAL 
^ Etiologia 

A causa mais comum de hemorragia intracerebral nao 
traumatica e a hipertensao cronica. Esta e outras cau- 
sas sao discutidas com mais detalhes no Capitulo 13. 
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▲ Figura 3-6 (A) Hematoma subdural. A TC nao contrastada mostra uma massa grande, de alta densidade e em 

crescente sobre o hemisferio cerebral direito, que desvia os ventriculos laterals para o outro lado da linha media. (B) 
Hematoma epidural. A TC nao contrastada mostra uma massa grande, de alta densidade e com formato de lente na 
regiao parieto-occipital direita. Na janela ossea e possivel observar uma fratura do osso occipital. 


^ Achados ch'nicos 

A hemorragia intracerebral costuma ocorrer en- 
quanto o paciente esta acordado. A hemorragia nao 
e precedida de sintomas prodromicos transitorios, 
como os ataques isquemicos transitorios (AITs), fre- 
quentemente associados com infarto cerebral (ver 
Capitulo 13). 

A cefaleia ocorre em muitos casos e pode ser mo- 
derada a grave. Quando presente, pode estar localiza- 
da ao lado da hemorragia ou ser generalizada. Nau¬ 
sea e vomito sao comuns. A altera^ao da consciencia 
pode progredir continuamente para estupor ou coma, 
em minutos ou horas. 

Ao exame, os pacientes quase sempre sao hiper- 
tensos (pressao arterial 170/90 mmHg ou mais), mes- 
mo nos estagios finals da hernia^ao transtentorial. O 
exame fundoscopico em geral mostra altera^oes vas- 
culares associadas com hipertensao cronica. A rigidez 
de nuca e comum. Pode ocorrer um desvio do olhar 
- em dire^ao ao lado de uma hemorragia no putame 
ou hemorragia lobar, ou para baixo e medialmente 
na hemorragia talamica. Hemiparesia e frequente em 
decorrencia da proximidade dos locals comuns de he¬ 
morragia, como os micleos da base e o talamo, com 
a capsula interna, que transporta fibras motoras des- 
cendentes do cortex. 

Crises convulsivas ocorrem em cerca de 10% dos 
casos e com frequencia sao focais. Deficits neurologi- 
cos nao flutuam espontaneamente. 


^ Investigates 

A TC cerebral sem contraste ou a RM mostra sangue 
intraparenquimatoso e confirma o diagnostico (Figu¬ 
ra 13-18). 

► Tratamento 

1. Pressao arterial - A pressao arterial sistemica 
deve ser reduzida para <140 mmHg para limitar 
a expansao do hematoma, mas uma redu^ao ex- 
cessiva da pressao arterial deve ser evitada, pois 
pode comprometer o fluxo sanguineo cerebral 
em tecido adjacente a hemorragia. 

2. Edema cerebral - O efeito de massa de uma he¬ 
morragia intracerebral em geral e composto pelo 
edema cerebral progressive, que se torna eviden- 
te em cerca de 24 horas, sendo maximo em 5 a 
6 dias. O edema cerebral pode ser tratado com 
manitol ou solu^ao salina hipertonica adminis- 
trada por via intravenosa (Tabela 3-6), mas isso 
somente e util como uma medida temporaria an¬ 
tes da cirurgia, quando indicada, e so raramente 
altera o resultado eventual. 

3. Tratamento ciriirgico - A evacua^ao do coagu- 
lo pode ser apropriada em alguns casos (cerca 
de 10%) nos quais a hemorragia esta localizada 
superficialmente no hemisferio cerebral, produ- 
zindo um efeito de massa. No entanto, a maioria 
das hemorragias e profunda dentro do cerebro e 
menos acessivel a cirurgia. 
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Tabela 3-6 Tratamento medicamentoso do edema cerebral 


Farmaco 

Dose 

Via de administra^o 

Indicacdes e comentarios 

Glicocorticoides 

Dexametasona 

Prednisona 

Metilprednisolona 

Hidrocortisona 

10 a 100 mg, depois 4 mg 
quatro vezes ao dia 

60 mg, depois 25 mg 
quatro vezes ao dia 

60 mg, depois 25 mg 
quatro vezes ao dia 

300 mg, depois 130 mg 
quatro vezes ao dia 

Intravenosa ou oral 

Oral 

Intravenosa ou oral 

Intravenosa ou oral 

A dexametasona e preferida pelo efeito mi- 
neralocorticoide mais baixo. 

Um tratamento antiacido e indicado. 

Essa terapia e eficaz para edema associado 
com tumor ou abscesso, nao sendo indicada 
para hemorragia intracerebral ou infarto. 

Agentes diureticos osmoticos 

Manitol 

1,5 a 2 g/kg durante 30 
minutos a 1 hora 

20% solucao intravenosa 

Eficaz na fase aguda. 0 maior efeito desi- 
dratante ocorre em tecido normal; o efeito 
osmotico e de vida curta, e mais de duas 
doses intravenosas raramente sao eficazes. A 
solucao salina hipertonica tern efeito osmoti¬ 
co e vasorregulador. 

Soro fisiologico 
hipertonico 

3% infusao continua ou 
23,4% ou 29,2% em bo¬ 
lus de 20 ml 

Intravenosa 

Infusao continua de soro fisiologico hiperto¬ 
nico a 3% e necessaria para atingir um sodio 
serico de 145 a 155 mEq/L; um bolus de soro 
fisiologico hipertonico pode ser mais eficaz 
que outros agentes osmoticos. 


► Prognostico 

A mortalidade precoce decorrente de hemorragia ce¬ 
rebral e alta, com cerca de 25% dos pacientes levados a 
obito dentro de 72 boras. No entanto, os sobreviventes 
podem apresentar deficits surpreendentemente leves 
depois da resolu^ao do coagulo, em um periodo de 
semanas a meses. 

ABSCESSO CEREBRAL 

Abscesso cerebral e um disturbio incomum, responsa- 
vel por somente 2% das massas intracranianas. 

^ Etiologia 

As condi^oes predisponentes comuns do abscesso 
cerebral, em ordem de frequencia aproximada, sao 
metastases hematogenicas de infec^oes sistemicas a 
distancia (especialmente pulmonares), extensao di- 
reta para locals parameningeos (otite, osteomielite 
craniana, sinusite), de origem desconhecida, infec- 
^ao associada com traumatismo craniano recente ou 
remoto, ou craniotomia, e infec^ao associada com 
doen^a cardiaca congenita cianotica. 

Os agentes patogenicos mais comuns sao es- 
treptococos aerobios, anaerobios e microaerofilos, e 
anaerobios gram-negativos como bacteroides, Fuso- 
bacterium e Prevotella. Staphylococcus aureus, Proteus 
e outros bacilos gram-negativos sao menos comuns. 


Actinomyces, Nocardia e Candida tambem sao encon- 
trados. Microrganismos multiplos estao presentes na 
maioria dos abscessos. 

^ Achados cimicos 

A evolu^ao e a mesma de uma lesao de massa em 
expansao, geralmente com cefaleia e deficits neuro- 
logicos focais em um paciente consciente. O coma se 
desenvolve depois de alguns dias, mas raramente apos 
algumas boras. Os sinais e sintomas de apresenta^ao 
mais comuns sao apresentados na Tabela 3-7. E im- 
portante notar que os correlatos comuns de uma in- 
fec^ao podem estar ausentes: a temperatura e normal 
em 40% dos pacientes, e a contagem de leucocitos no 
sangue esta abaixo de 10.000/mm^ em 20% dos casos. 

► Investigates 

O diagnostico e fortemente apoiado por uma lesao 
de massa, com uma borda real^ada por contraste na 
TC ou na RM ou por uma massa avascular na angio- 
grafia. O exame do LCS revela pressao inicial > 200 
mm de agua em 75% dos pacientes, pleocitose de 25 
a 500 ou mais leuc6citos/mm^ (dependendo da proxi- 
midade do abscesso com a superficie ventricular e de 
seu grau de encapsula^ao), e proteina aumentada (45 
a 500 mg/dL) em cerca de 60% dos pacientes. As cul- 
turas de LCS em geral sao negativas. No entanto, uma 
deteriora^ao clinica acentuada pode seguir a pun^ao 
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Tabela 3-7 Abscesses cerebrais: caracteristicas de 
apresentacao em 123 cases 


Febre 

58% 

Cefaleia 

55% 

Disturbio da consciencia 

48% 

Hemiparesia 

48% 

Nauseas, vomitos 

32% 

Rigidez de nuca 

29% 

Disartria 

20% 

Convulsoes 

19% 

Sepse 

17% 

Disturbios visuais 

15% 


Modificada de Lu CH, Chang WN, Lin YC, et al. Bacterial brain abscess: 
microbiological features, epidemiological trends and outcomes. Q J 
Med. 2002;95:501-509. 


lombar em pacientes com abscesso cerebral. Por isso, 
a pun^ao lombar nao deve ser realizada em caso de 
suspeita de abscesso cerebral. 

► Tratamento 

O tratamento de um abscesso cerebral piogenico 
pode ser feito somente com antibioticos ou combina- 
do com drenagem cirurgica. O tratamento cirurgico 
deve ser fortemente considerado, quando existe um 
efeito de massa significativo, ou quando o abscesso 
esta proximo da superficie ventricular, pois pode 
ocorrer uma ruptura catastrofica para dentro do sis- 
tema ventricular. 

O tratamento medicamentoso isolado esta in- 
dicado para abscessos cirurgicamente inacessiveis, 
multiplos ou em fase precoce. Se o microrganismo 
causador for desconhecido, esta indicada uma cober- 
tura antibiotica de amplo espectro. A recomenda^ao 
de primeira escolha na America do Norte e a ceftria- 
xona, 2 g a cada 12 boras por via intravenosa, mais 
metronidazol, embora a penicilina G, 3 a 4 milhoes de 
unidades por via intravenosa a cada quatro boras, e o 
metronidazol, 7,5 mg/kg por via intravenosa ou oral 
a cada seis boras, continuam sendo usados em alguns 
paises. Quando ba suspeita de infec^ao por estafilo- 
cocos, deve-se associar oxacilina ou nafeilina, 3 g por 
via intravenosa a cada seis boras. Como atualmente e 
muito comum a infec^ao por estafilococos meticilina- 
-resistentes, alguns centros iniciam o tratamento com 
vancomicina, 1 g a cada 12 boras, ajustado aos niveis 
sericos. Nafeilina mais cefotaxima ou ceftriaxona sao 
recomendadas para cobertura de estafilococos e baci- 
los aerobios gram-negativos em pacientes de trauma. 
Glicocorticoides (Tabela 3-6) podem reduzir o edema 
que circunda o abscesso. A resposta ao tratamento 


medicamentoso deve ser avaliada pelo exame clinico 
e por TC ou RM seriadas. Quando os pacientes trata- 
dos com medicamentos nao apresentam melbora, esta 
indicada a aspira^ao do abscesso por meio de agulba, 
para identificar os microrganismos presentes. 

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL 
(INFARTO CEREBRAL) 

A oclusao embolica ou trombotica de uma arteria 
carotida nao causa coma diretamente, pois sao neces- 
sarias lesoes bemisfericas bilaterais para que ocorra 
perda da consciencia. No entanto, o edema cerebral 
apos infarto bemisferico pode comprimir o bemisfe- 
rio contralateral ou causar bernia^ao transtentorial, e 
ambas as condi^oes podem produzir o coma. O edema 
torna-se maximo dentro de 48 a 72 boras apos o infar¬ 
to, podendo causar progressao do deficit neurologico 
original e, por fim, levar a estupor e coma. A bemorra- 
gia cerebral e excluida por meio de TC ou RM. 

O uso de corticosteroides e agentes desidratantes 
para o tratamento de edema cerebral associado com 
acidente vascular cerebral nao produziu beneficios 
claros. O acidente vascular cerebral e discutido deta- 
Ibadamente no Capitulo 13. 


TUMOR CEREBRAL 


ACHADOS CLINICOS 

Tumores primarios ou metastaticos (ver Capitulo 6) 
raramente se apresentam com coma, contudo, isso 
pode ocorrer quando ba bemorragia intratumoral ou 
quando ocorrem convulsoes induzidas pelo tumor. 
Com mais frequencia, o coma ocorre tardiamente na 
evolu^ao clinica de um tumor cerebral, e existe uma 
bistoria de cefaleia, deficits neurologicos focais e al- 
tera^ao da consciencia. O papiledema e um sinal de 
apresentacao em 25% dos casos. 

► Investigates 

Em caso de suspeita de um tumor cerebral, deve ser 
feita uma TC ou RM. Pode ou nao ser possivel deter- 
minar a natureza do tumor somente pelo seu aspecto 
radiografico. Uma biopsia podera ser necessaria. Exa- 
mes radiologicos de torax sao uteis, porque o carcino¬ 
ma pulmonar e a fonte mais comum de metastases in- 
tracranianas e porque outros tumores que metastizam 
para o cerebro costumam envolver primeiramente os 
pulmoes. 

^ Tratamento 

Em contraste com a falta de efeito terapeutico no in¬ 
farto cerebral, os corticosteroides (Tabela 3-6) com 
frequencia sao muito eficazes na redu^ao do edema 







NEUROLOGIA CUNICA 


cerebral vasogenico associado ao tumor e oriundo do 
extravasamento capilar, melhorando os deficits neu- 
rologicos. Abordagens especificas do tratamento de 
tumores incluem excisao, radioterapia e quimiotera- 
pia, dependendo do local e da natureza da lesao. 


LESOES ESTRUTURAIS INFRATENTORIAIS 


TROMBOSE DE ARTERIA BASILAR OU 
OCLUSAO EMBOLICA 

► Achados cimicos 

Estas sindromes vasculares relativamente comuns 
(discutidas de modo mais detalhado no Capitulo 13) 
produzem coma, pelo disturbio de fluxo sanguineo 
para o sistema reticular ativador do tronco cerebral. 
Os pacientes costumam ser individuos de meia-idade 
OU mais velhos e, frequentemente, tern uma historia 
de hipertensao, doen^a vascular aterosclerotica ou 
AITs. A trombose, geralmente, afeta a por^ao media, 
e a oclusao embolica afeta o topo da arteria basilar. 
Quase todos os pacientes se apresentam com alguma 
altera^ao da consciencia, e 50% dos pacientes estao 
comatosos no momento da apresenta^ao. Sinais neu- 
rologicos focais estao presentes desde o inicio. 

As anormalidades pupilares variam com o local 
da lesao e incluem pupilas fixas de tamanho medio no 
envolvimento mesencefalico e pupilas puntiformes 
nas lesoes pontinas. Desvios verticals obliquos dos 
olhos sao comuns, e os movimentos oculares podem 
estar ausentes ou assimetricos durante a manobra dos 
olhos de boneca ou com teste calorico com agua fria. 
O desvio do olhar conjugado, quando presente, esta 
dirigido para longe do lado da lesao e em dire^ao a 
hemiparesia (Figura 7-17). Movimentos oculares ver¬ 
ticals podem estar intactos ou prejudicados. Sinais 
simtoicos ou assimtoicos de tratos longos, como 
hemiparesia, hiper-reflexia e respostas tipo Babinski, 
podem estar presentes. Nao ha sangue no LCS. 

► Prognostico e tratamento 

O tratamento convencional envolve anticoagula^ao 
para a trombose subtotal progressiva da arteria ba¬ 
silar, a despeito da ausencia de evidencia clara sobre 
sua eficacia. A anticoagula^ao reduz a frequencia de 
embolia cardiaca recorrente, caso seja um problema 
subjacente. A remo^ao intravascular do coagulo tern 
sido usada em centros especializados. O prognostico 
depende diretamente do grau de lesao cerebral. 

HEMORRAGIA PONTINA 

A hemorragia pontina ocorre quase exclusivamente 
em pacientes hipertensos, mas somente cerca de 6% 
das hemorragias intracerebrais hipertensivas ocorrem 


nesse local. O inicio subito e “apopletico” do coma e a 
principal caracteristica dessa sindrome. O exame fisi- 
co revela muitos dos achados observados no infarto de 
arteria basilar, mas episodios isquemicos transitorios 
nao ocorrem. Caracteristicas especialmente sugesti- 
vas de envolvimento pontino incluem pupilas punti¬ 
formes, perda dos movimentos oculares horizontals 
e bobbing ocular (movimentos oculares espontaneos, 
rapidos e principalmente conjugados para baixo, com 
um retorno lento a posi^ao primaria). Hipertermia, 
com eleva^oes da temperatura a > 39,5°C, ocorre na 
maioria dos pacientes que sobrevivem por algumas 
horas. O diagnostico e feito por TC ou RM. O LCS 
e macroscopicamente hemorragico e sua pressao esta 
aumentada, mas a pun^ao lombar nao esta indicada. 
Nao existe tratamento eficaz. A hemorragia pontina e 
abordada mais detalhadamente no Capitulo 13. 

HEMORRAGIA OU INFARTO CEREBELAR 

A apresenta^ao clinica da hemorragia ou infarto ce- 
rebelar varia desde um coma de inicio subito, com ra- 
pida evolu^ao para o obito, ate uma sindrome na qual 
cefaleia, tontura, vomito e incapacidade de permane- 
cer em pe progridem para o coma em horas ou mes- 
mo varios dias. Uma deteriora^ao aguda pode ocorrer 
repentinamente; isso enfatiza a necessidade de ob- 
serva^ao cuidadosa e tratamento precoce de todos os 
pacientes. Uma TC ou RM e util para a confirma^ao 
do diagnostico. 

A descompressao cirurgica pode produzir uma 
redu^ao dramatica dos sintomas e, com tratamento 
cirurgico apropriado, pacientes letargicos ou mesmo 
em estado de estupor podem sobreviver com deficits 
residuals minimos ou ate sem deficits e com intelecto 
intacto. No entanto, se o paciente se encontra profun- 
damente comatoso, a probabilidade de sobrevivencia 
e pequena. Uma discussao adicional sobre esses dis- 
turbios pode ser encontrada no Capitulo 13. 

HEMATOMA SUBDURAL E EPIDURAL DA 
FOSSA POSTERIOR 

Estas les5es muito incomuns tern quadros clinicos 
similares, e seu reconhecimento e importante porque 
sao condi^oes trataveis. Um traumatismo occipital, 
em geral, precede o inicio do envolvimento do tronco 
cerebral em horas a varias semanas. Os achados fisi- 
cos resultam de compressao extra-axial (extrinseca) 
do tronco cerebral e incluem ataxia, nistagmo, ver- 
tigem, vomito e obnubila^ao progressiva. Rigidez de 
nuca pode estar presente, assim como papiledema nos 
casos mais cronicos. TC do cranio com frequencia re¬ 
vela uma linha de fratura cruzando o seio transverso e 
sigmoide. O exame do LCS nao e util. O tratamento e 
feito por meio de descompressao cirurgica. 




COMA 


ENCEFALOPATIAS DIFUSAS 


MENINGITE E ENCEFALITE 

A meningite e a encefalite podem se manifestar por 
meio de um estado confusional agudo ou coma e es- 
tao, caracteristicamente, associadas com febre e cefa- 
leia. Na meningite, os sinais de irrita^ao meningea, em 
geral, tambem estao presentes e devem ser procura- 
dos meticulosamente, de modo que a pun^ao lombar, 
o diagnostico e o tratamento possam ser realizados 
prontamente. Esses sinais incluem resistencia do pes- 
C 090 a flexao completa para a frente, flexao do joelho 
durante a flexao passiva do pesco^o, e flexao do pesco- 
90 ou do joelho contralateral durante a eleva^ao passi¬ 
va da perna estendida (Figura 1-5). Sinais meningeos 
podem estar ausentes na encefalite sem envolvimento 
meningeo e na meningite que ocorre em extremos de 
idade, ou em pacientes profundamente comatosos ou 
imunossuprimidos. Os achados do exame neurologi- 
co geralmente sao simetricos, mas caracteristicas fo- 
cais podem ser observadas em certas infec^oes, como 
encefalite por herpes simples ou meningite bacteriana 
complicada por vasculite. Os achados do LCS e o trata¬ 
mento sao considerados no Capitulo 4. Na presen^a de 
sinais de irrita^ao meningea, o exame do LCS nao deve 
ser retardado para a obten^ao de uma TC. 

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA 

Na hemorragia subaracnoidea, discutida em detalhes 
no Capitulo 6 , os sintomas come^am subitamente e 
quase sempre incluem cefaleia, que e tipica, mas nao 
invariavelmente grave. No inicio, existe perda da 
consciencia, seja transitoria ou permanente. Postura 
de descerebra^ao ou, raramente, convuls5es podem 
ocorrer nesse momento. Paralisias de nervos, exceto 
a paralisia do nervo oculomotor (III) ou abducente 
(VI), e sinais neurologicos focais importantes sao in- 
comuns, embora respostas extensoras plantares bila- 
terais ocorram com frequencia. Sangue subaracnoide 
causa irrita^ao meningea e sinais meningeos. O exame 
de fundo de olho pode mostrar hemorragias agudas, 
decorrentes de aumento subito da pressao intracra- 
niana, ou hemorragias sub-hialoides superficiais mais 
classicas (Figura 6-3). O LCS e sanguinolento, e a TC 
mostra sangue no espa^o subaracnoide (Figura 6-5). 

HIPOGLICEMIA 

^ Etiologia 

Encefalopatia hipoglicemica e coma, geralmente, re- 
sultam de overdose de insulina. Outras causas incluem 
alcoolismo, doen^a hepatica grave, agentes hipoglice- 
miantes orais, neoplasias secretoras de insulina (insu¬ 
linomas) e grandes tumores retroperitoneais. 


^ Achados cimicos 

Quando o nivel de glicose no sangue diminui, apare- 
cem sinais de hiperatividade do sistema nervoso sim- 
patico (taquicardia, sudorese e ansiedade), capazes de 
alertar os pacientes sobre a hipoglicemia. No entanto, 
esses sintomas prodromicos podem estar ausentes em 
pacientes com neuropatia autonomica diabetica. Os 
achados neurologicos da hipoglicemia incluem con- 
vulsoes, sinais neurologicos focais, que podem alter- 
nar os lados, delirium, estupor e coma. A hipotermia 
progressiva e comum. 

► Investigates 

Nao existe uma correla^ao precisa entre os niveis de 
glicose no sangue e seus sintomas; assim, um nivel de 
30 mg/dL pode estar associado com coma em um pa- 
ciente, delirium em um segundo, e hemiparesia com 
preserva^ao da consciencia em um terceiro. Coma, es¬ 
tupor e confusao foram relatados com concentra^oes 
de glicose sanguinea de 2 a 28, 8 a 59 e 9 a 60 mg/dL, 
respectivamente. 

► Tratamento 

Lesao cerebral permanente decorrente de hipoglice¬ 
mia pode ser evitada se a glicose for administrada 
por via intravenosa rapidamente, por via oral ou por 
uma sonda nasogastrica. Como a hipoglicemia, que 
e facil de ser tratada e, como uma demora no tra¬ 
tamento pode ter consequencias tragicas, todo pa- 
ciente que se apresenta com altera^ao da consciencia 
(estado confusional agudo, coma ou psicose) deve 
ser submetido a coleta de sangue para subsequente 
determina^ao da glicemia, recebendo imediatamen- 
te 50 mL de dextrose a 50% por via intravenosa. Isso 
permite que o sangue seja analisado sem retardar o 
tratamento. 

► Prognostico 

A dura^ao da hipoglicemia que ira resultar em lesao 
cerebral permanente e variavel. O coma hipoglicemi- 
co pode ser tolerado por 60 a 90 minutos, mas, uma 
vez alcan^ado o estagio de flacidez com hiporreflexia, 
a glicose deve ser administrada dentro de 15 minu¬ 
tos, caso uma recupera^ao seja esperada. Se o cerebro 
nao tiver sido irreparavelmente lesionado, a recupe- 
ra^ao plena deve ocorrer dentro de segundos apos a 
administra^ao intravenosa de glicose e dentro de 10 
a 30 minutos apos a administra^ao por sonda naso¬ 
gastrica. Em regra, ocorre uma recupera^ao rapida e 
completa, mas a melhora gradual ate atingir a nor- 
malidade pode durar horas ou dias. Quaisquer sinais 
ou sintomas remanescentes sugerem danos cerebrais 
irreversiveis decorrentes de hipoglicemia ou de um 
processo neuropatologico adicional. 
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ISQUEMIA CEREBRAL GLOBAL 

A isquemia cerebral global produz encefalopatia e 
coma, que ocorre com mais frequencia apos uma pa- 
rada cardiaca. As pupilas dilatam rapidamente, e pode 
haver uma postura tonica, por vezes em opistotono, 
com alguns movimentos tonico-clonicos semelhantes 
a convulsoes. A incontinencia fecal e comum. 

Se a perfusao cerebral for prontamente restabe- 
lecida, a recupera^ao pode ocorrer, iniciando no ni- 
vel do tronco cerebral, com retorno dos movimentos 
oculares reflexos e da fun^ao pupilar. A atividade mo- 
tora reflexa (postura extensora ou flexora) da, entao, 
origem aos movimentos propositais, e ocorre a volta 
a consciencia. 

O prognostico esta relacionado a rapidez com a 
qual ocorre o retorno da fun^ao cerebral (Tabela 3-8). 
Pacientes sem reatividade pupilar no prazo de um dia 
- ou aqueles que nao recobram a consciencia em qua- 
tro dias - tern um mau prognostico. 

O comprometimento persistente da fun^ao do 
tronco cerebral (pupilas nao reativas), em adultos, 
apos o retorno da fun^ao cardiaca exclui, essencial- 
mente, a recupera^ao plena. Pode ocorrer uma recu- 
pera^ao incompleta, levando ao retorno da fun^ao do 
tronco cerebral e a vigilia (ou seja, abertura dos olhos 
com ciclos de sono-vigilia) sem fun^5es intelectuais 
superiores. A condi^ao de tais pacientes - acordados, 
mas nao conscientes - foi denominada estado vegeta¬ 
tive persistente (ver adiante). Apesar de tal resultado 
ser possivel apos les5es cerebrais importantes como 
traumatismo, acidente vascular bi-hemisferico ou 
hemorragia subaracnoidea, uma isquemia global e a 
causa mais comum. 

A hipotermia terapeutica vem sendo usada em 
alguns centros para o tratamento de pacientes em 
coma, apos ressuscita^ao de parada cardiaca, mas os 
preditores clinicos do resultado no terceiro dia per- 
manecem validos nesses pacientes. 

INTOXICACAO POR DROGAS 
► Sedatives 

Uma overdose de sedativos e a causa mais comum de 
coma em muitos casos; barbituricos e benzodiazepi- 
nicos sao as drogas prototipicas. 

O coma e precedido por um periodo de intoxica- 
^ao, marcado por nistagmo proeminente, em todas as 
dire^oes do olhar, disartria e ataxia. Logo depois que 
a consciencia e perdida, um exame neurologico pode 
sugerir uma lesao estrutural afetando as vias motoras, 
com hiper-reflexia, clonus do tornozelo, respostas 
extensoras plantares e (raramente) postura descere- 
brada ou decorticada. No entanto, a caracteristica da 
overdose sedativo-hipnotica e a ausencia dos movi¬ 
mentos dos olhos de boneca ou ao teste calorico com 


Tabela 3-8 Sinais prognosticos no coma decorrente 
de isquemia cerebral: comparacao dos achados em 
dois estudos^ 


Probabilidade de recuperacao de fun^o independente 
(<Vo) no momento indicado apos inkio do coma (dias) 

Sinai 

0 

1 

3 

7 

Dados de Levy et al.^ 

Ausencia de resposta verbal 

13 

8 

5 

6 

Ausencia de abertura de olhos 

11 

6 

4 

0 

Pupilas nao reativas 

0 

0 

0 

0 

Ausencia de movimentos oculares 
espontaneos 

6 

5 

2 

0 

Ausencia de respostas caloricas 

5 

6 

6 

0 

Postura extensora 

18 

0 

0 

0 

Postura flexora 

14 

3 

0 

0 

Ausencia de respostas motoras 

4 

3 

0 

0 

Dados de Edgren et al.^ 

1 Ausencia de abertura ocular a dor ] 


FI 



Ausencia ou respostas motoras 
reflexas 

25 

9 

0 

0 

Pupilas nao reativas 

17 

7 

0 

0 


^Nota-se que a utilidade prognostica de diversos sinais clinicos 
(especialmente, pupilas nao reativas) varia entre os dois estudos. 
^Dados de Levy DE, Caronna JJ, Singer BH, Lapinski RH, Frydman H, 
Plum F. Predicting outcome from hypoxic-ischemic coma. JAMA. 
1985;253:1420-1426 (N = 210). 

^Dados de Edgren E, Hedstrand U, Kelsey S, Sutton-Tyrrell K, Safar 
P. Assessment of neurological prognosis in comatose survivors of 
cardiac arrest. Lancet. 1994;343:1055-1059 (N = 131). 

agua fria, com reatividade pupilar preservada. Rara¬ 
mente, as concentra^oes de barbituricos, ou de outros 
sedativos (suficientes para produzir hipotensao grave 
e depressao respiratoria), que requerem suporte de 
medicamentos pressures e ventila^ao, tambem po- 
dem comprometer a reatividade pupilar, resultando 
em pupilas com 2 a 3 mm de diametro, que nao rea- 
gem a luz. Erup^oes cutaneas bolhosas e hipotermia 
tambem sao caracteristicas do coma induzido por 
barbituricos. 

O eletroencefalograma (EEC) pode ser piano - e, 
na overdose de barbituricos de longa a^ao, pode per- 
manecer isoeletrico por pelo menus 24 horas -, mas a 
recupera^ao total ocorrera com o suporte da fun^ao 
cardiopulmonar. 

O tratamento deve ser de suporte, centrado na 
manuten^ao de uma ventila^ao e circula^ao adequa- 
da. Barbituricos sao passiveis de dialise, porem, com 
barbituricos de curta a^ao, as taxas de morbidade e 
mortalidade sao mais baixas em pacientes tratados 
do modo mais conservador. O antagonista do recep- 
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tor de benzodiazepinicos flumazenil (dose de 0,2 a 
0,3 mg por via intravenosa, repetida uma vez e, em 
seguida, 0,1 mg por via intravenosa ao maximo de 1 
mg) pode ser usado para reverter a intoxica^ao por 
sedativos em alguns casos, mas pode precipitar um 
status epileptico. 

^ Etanol 

A overdose de etanol produz uma sindrome similar 
aquela observada na overdose de sedativos, embora o 
nistagmo durante a vigilia, o comprometimento pre- 
coce dos movimentos oculares laterais e a progressao 
ate o coma nao sejam comuns. A vasodilata^ao peri- 
ferica e proeminente, com taquicardia, hipotensao e 
hipotermia. O estupor em geral esta associado com 
niveis de etanol de 250 a 300 mg/dL, e o coma, com 
niveis de 300 a 400 mg/dL, mas os pacientes alcoo- 
licos que desenvolveram tolerancia a droga podem 
permanecer acordados e ate aparentemente sobrios 
com niveis consideravelmente mais elevados. 

^ Opioides 

A overdose de opioides se caracteriza por contra^ao 
pupilar, que tambem pode ser produzida por colirios 
mioticos, hemorragia pontina, pupilas de Argyll Ro¬ 
bertson e envenenamento por organofosforados. O 
diagnostico de intoxica^ao por opioide e confirmado 
pela rapida dilata^ao pupilar e pelo despertar apos a 
administra^ao intravenosa de 0,4 a 1,2 mg do anta- 
gonista opioide naloxona. A dura^ao da a^ao da na- 
loxona e de uma a 4 boras. Portanto, doses repetidas 
podem ser necessarias, especialmente apos intoxica- 
^ao por opioides de longa dura^ao, como a metadona. 

ENCEFALOPATIA HEPATICA 

^ Achados cimicos 

A encefalopatia hepatica (tambto discutida no Capi- 
tulo 4) levando ao coma pode ocorrer em pacientes 
com doen^a hepatica grave, especialmente naqueles 
portadores de shunt portocava. A ictericia nao precisa 
estar presente. O coma pode ser precipitado por um 
problema agudo, em especial hemorragia gastrintes- 
tinal. A produ^ao de amonia por colonias bacterianas 
pode contribuir com a patogenese. A depressao neu¬ 
ronal pode resultar de um aumento na neurotrans- 
missao inibitoria, moderada pelo acido y-aminobuti- 
rico, talvez, a partir dos niveis elevados de agonistas 
dos receptores benzodiazepinicos no cerebro. Como 
nas outras encefalopatias metabolicas, o paciente se 
apresenta com sonolencia ou delirium. Asterixe pode 
estar especialmente proeminente. O tonus muscular 
costuma estar aumentado, a hiper-reflexia e comum, 
tambem foram descritas hemiparesias alternantes e 
uma postura decorticada ou descerebrada. Convul- 


s5es generalizadas ou focais podem ocorrer, mas nao 
sao frequentes. 

► Investigates 

Uma dica diagnostica util e a presen^a quase invaria- 
vel de hiperventila^ao com alcalose respiratoria resul- 
tante; no entanto, os niveis sericos de bicarbonato ra- 
ramente estao reduzidos abaixo de 16 mEq/L. O LCS 
geralmente e normal, mas pode ter aspecto amarelado 
(xantocromico) em pacientes com niveis sericos de 
bilirrubina acima de 4 a 6 mg/dL. O diagnostico e 
confirmado por uma concentra^ao elevada de gluta- 
mina no LCS. O coma costuma estar associado com 
concentra^oes acima de 50 mg/dL, mas pode ocorrer 
com valores ate 35 mg/dL. A encefalopatia hepatica 
e tratada por meio de controle do sangramento gas- 
trintestinal ou da infec^ao sistemica, redu^ao da in- 
gestao proteica para menos de 20 g/dia e redu^ao do 
pH intracolonico com lactulose (30 mg 2 a 3 vezes ao 
dia por via oral ou titulada para produzir 2 a 4 movi¬ 
mentos intestinais diariamente). Colicas abdominais 
podem ocorrer durante as primeiras 48 horas de tra- 
tamento com lactulose. A produ^ao de amonia pelas 
bacterias colonicas pode ser reduzida com neomicina, 
6 g/dia por via oral, divididos em tres ou quatro doses. 

ESTADOS HIPEROSMOLARES 

Coma com crises convulsivas focais e a apresenta^ao 
comum do estado hiperosmolar, que, com frequencia, 
esta associado com hiperglicemia nao cetotica. A hi- 
perglicemia hiperosmolar nao cetotica e discutida no 
Capitulo 4. 

HIPONATREMIA 

A hiponatremia pode causar sintomas neurologicos 
quando os niveis de sodio caem abaixo de 120 mEq/L, 
em especial quando o nivel serico de sodio cai rapi- 
damente. Delirio e convulsoes sao caracteristicas co¬ 
muns de apresenta^ao. A hiponatremia e abordada 
em detalhes no Capitulo 4. 

HIPOTERMIA 

Todos os pacientes com temperaturas abaixo de 26°C 
estao comatosos, enquanto uma hipotermia leve (> 
32,2° C) nao leva ao coma. Causas de coma associadas 
a hipotermia incluem hipoglicemia, intoxica^ao por 
sedativos, encefalopatia de Wernicke e hipotireoidis- 
mo (mixedema). Exposi^ao tambem pode produzir 
hipotermia, como ocorre quando uma lesao cerebral 
estrutural causa coma agudo fora de casa ou em outra 
area sem aquecimento; assim, esse tipo de lesao nao 
deve ser excluida durante o diagnostico diferencial do 
coma com hipotermia. 
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Ao exame fisico, o paciente obviamente esta frio 
ao tato, mas pode nao estar tremendo (os tremores 
cessam com temperaturas < 32,5°C). O exame neu- 
rologico mostra um paciente nao responsivo a dor, 
com aumento difuso de tonus muscular. As rea^5es 
pupilares podem ser lentas ou mesmo estar ausentes. 

O EGG mostra intervalos PR, QRS e QT longo, 
bradicardia e uma eleva^ao caracteristica do ponto J 
(ondas de Osborn). A creatina-fosfoquinase no soro 
pode estar elevada na ausencia de infarto miocardi- 
co, e niveis elevados de amilase no soro sao comuns. 
Os valores da gasometria arterial e do pH devem ser 
corrigidos para a temperatura, caso contrario serao 
relatados valores falsamente elevados de PO 2 e PCO 2 , 
assim como, valores falsamente baixos de pH. 

O tratamento visa a doen^a de base responsavel 
pela hipotermia e a restaura^ao de uma temperatura 
corporal normal. O metodo ideal e a velocidade do 
reaquecimento sao controversos, mas o aquecimento 
passivo com cobertores em um ambiente quente e um 
tratamento eficaz e simples. Durante o reaquecimen¬ 
to, pode ocorrer fibrila^ao ventricular. Como o aque¬ 
cimento leva a vasodilata^ao e pode causar hipoten- 
sao, podera ser necessaria a administra^ao de liquidos 
por via intravenosa. 

A maioria dos pacientes se recupera da hipoter¬ 
mia sem sequelas neurologicas. Exceto no mixedema, 
nao existe correla^ao direta entre a temperatura re- 
gistrada e a sobrevivencia. O obito, quando ocorre, e 
causado pelo processo patologico de base, responsavel 
pela hipotermia ou pela fibrila^ao ventricular, para a 
qual o miocardio humano se torna especialmente sus- 
cetivel a temperaturas < 30° C; a sensibilidade mio- 
cardica e maxima abaixo de 21 a 24° C. 

HIPERTERMIA 

Com temperaturas corporals > 42 a 43°C, a ativi- 
dade metabolica cerebral nao consegue suprir o au¬ 
mento das demandas energeticas, levando ao coma. 
A causa mais comum de hipertermia e a exposi^ao a 
temperaturas ambientais elevadas (choque termico). 
Causas adicionais incluem status epileptico, reaches 
idiossincrasicas a anestesicos inalatorios halogenados 
(hipertermia maligna) ou farmacos antipsicoticos 
(sindrome neuroleptica maligna), farmacos anti- 
colinergicos, lesao hipotalamica e delirium tremens. 
Pacientes que sobrevivem a uma hemorragia pontina 
por algumas horas, apresentam eleva^oes da tempe¬ 
ratura centralmente mediadas, que variam de 38,5 a 
42,8° C. 

Na hipertermia, o exame neurologico revela pu- 
pilas reativas e um aumento difuso do tonus muscu¬ 
lar, e tambem coma. 

O tratamento e a redu^ao imediata da tempera¬ 
tura corporal para 39°C, pela aplica^ao de agua gela- 


da e alcool com uma esponja e pelo uso de um venti- 
lador ou cobertor termico para refrigera^ao. Deve-se 
tomar cuidado para evitar uma hiper-hidrata^ao, pois 
o resfriamento resulta em vasoconstri^ao, que pode 
levar a edema pulmonar em pacientes com volume 
expandido. 

CONVULSAO OU ESTADO POS-ICTAL 
PROLONGADO 

O estado pos-epiletico sempre deve ser considerado 
no diagnostico diferencial do coma. A atividade mo- 
tora pode estar restrita a movimentos repetitivos de 
parte de um unico membro ou de um lado da face. 
Embora esses sinais de atividade convulsiva possam 
ser sutis, eles nao devem passar despercebidos: o 
status epileptico requer tratamento urgente (ver Ca- 
pitulo 12). 

O coma tambem pode ser decorrente de um es¬ 
tado pos-ictal prolongado, como discutido no Capi- 
tulo 12. 

OUTRAS ENCEFALOPATIAS DIFUSAS 

Causas raras de coma incluem disturbios multifocais 
que se apresentam na forma de coma metabolico: co- 
agulopatia intravascular disseminada, sepse, pancrea- 
tite, vasculite, purpura trombocitopenica trombotica, 
embolia gordurosa, encefalopatia hipertensiva e mi- 
crometastases difusas. 


DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 


O coma pode ser confundido com varios disturbios 
psiquiatricos e neurologicos. 


IRRESPONSIVIDADE 


Irresponsividade e um diagnostico de exclusao que 
somente deve ser feito quando apresentar como base 
provas convincentes. Essa condi^ao pode ser uma ma- 
nifesta^ao de esquizofrenia (tipo catatonico), distur- 
bio somatoforme (de conversao ou de somatiza^ao), 
ou simula^ao. 

O exame fisico geral nao revela anormalidades; 
o exame neurologico costuma revelar diminui^ao si- 
metrica do tonus muscular, reflexos normals e uma 
resposta flexora normal a estimula^ao plantar. As pu- 
pilas tern 2 a 3 mm de diametro ou ocasionalmente 
sao maiores, respondendo rapidamente a luz. Os mo¬ 
vimentos oculares laterals com a manobra dos olhos 
de boneca podem ou nao estar presentes, pois uma 
fixa^ao visual pode suprimir esse reflexo. No entanto, 
os movimentos de busca lentos e conjugados do coma 
metabolico nao podem ser imitados e, se presentes, 
sao incompativeis com um diagnostico de irrespon- 
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sividade psicogenica. Da mesma forma, o fechamento 
lento, assimetrico e incompleto dos olhos, comumen- 
te observado, apos a abertura passiva dos olhos de um 
paciente comatoso, e impossivel de ser reproduzido. 
O paciente com irresponsividade psicogenica costu- 
ma exibir algum tonus muscular nas palpebras duran¬ 
te a abertura passiva dos olhos. Um teste diagnostico 
util e a irriga^ao da membrana timpanica com agua 
fria. No paciente consciente, a resposta normal e um 
nistagmo rapido, enquanto nao o cor re nistagmo no 
coma. O EEC na irresponsividade psicogenica e igual 
ao EEC de uma pessoa normal acordada. 


ESTADO VEGETATIVO PERSISTENTE 


Alguns pacientes comatosos em decorrencia de hipo- 
xia cerebral, isquemia cerebral global, traumatismo de 
cranio ou acidentes vasculares hemisfericos bilaterais 
(Figura 3-7) recuperam a vigilia, mas nao a conscien- 
cia. Quando esse estado persiste por pelo menos um 
mes, e denominado estado vegetative persistente. 
Esses pacientes exibem abertura ocular espontanea e 
ciclos de sono-vigilia, o que os distingue de pacientes 
em coma, e tern fun^ao de tronco cerebral e autono¬ 
mica intacta. No entanto, eles nao compreendem, nao 
produzem linguagem e nao realizam respostas moto- 
ras propositais. Essa condi^ao pode persistir durante 
anos. A recupera^ao da consciencia em causas nao 
traumaticas e rara apos tres meses, e a recupera^ao 



A Figura 3-7 TC (contrastada) de um paciente com in- 
fartos bilaterais de arteria cerebral media que se encontra 
em um estado vegetativo persistente. 0 sistema reticular 
ativador no mesencefalo intacto (setas) permite o esta¬ 
do de vigilia, mas as lesoes bi-hemisfericas impedem a 
consciencia. 


em causas traumaticas e rara apos 12 meses. Um sub- 
grupo desses pacientes tern evidencia minima, porem 
definitiva de inconsciencia ambiental, que tern sido 
denominada estado minimamente consciente. Foi 
relatada uma recupera^ao tardia de responsividade 
com disturbio residual grave. 


SINDROME LOCKED-IN 


Como a por^ao da forma^ao reticular responsavel 
pela consciencia situa-se acima do nivel da ponte 
media, uma transec^ao funcional do tronco cerebral 
abaixo desse nivel - por infarto pontino (Figura 3-8), 
hemorragia, mielinolise pontina central, tumor ou en- 
cefalite - pode interromper vias neurais descendentes 
para produzir um estado acinetico e mudo, com pre- 
serva^ao da consciencia. Tais pacientes parecem co¬ 
matosos, mas estao vigilantes e alertas, embora mudos 
e quadriplegicos. Uma postura descerebrada ou es- 
pasmos flexores podem ser observados. O diagnosti¬ 
co e feito quando se percebe que a abertura voluntaria 
dos olhos, os movimentos oculares verticals, a con- 
vergencia ocular ou alguma combina^ao desses mo¬ 
vimentos volitivos mediados pelo mesencefalo estao 
preservados. Durante o exame de qualquer paciente 
aparentemente comatoso, o paciente deve ser solici- 
tado a “abrir os olhos”, “olhar para cima”, “olhar para 
baixo” e “olhar para a ponta do nariz” para provocar 
os movimentos. O EEC e normal. O resultado final e 



A Figura 3-8 TC (contrastada) de um homem com 
oclusao de arteria basilar e que apresenta a sindrome 
"locked-in" . 0 infarto pontino (setas) situa-se abaixo do 
nivel do sistema reticular ativador, permitindo a conscien¬ 
cia, mas os tratos motores descendentes bilaterais foram 
seccionados. 
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variavel e esta relacionado com a causa subjacente e a 
extensao da lesao do tronco cerebral. A mortalidade, 
geralmente, decorrente de pneumonia, e de cerca de 
70%, quando a causa e um disturbio vascular, sendo 
de cerca de 40% em casos nao vasculares. Os sobrevi- 
ventes podem se recuperar parcial ou completamente 
em um periodo de semanas a meses. 


MORTE CEREBRAL 


Os padroes atuais para a determina^ao de morte ce¬ 
rebral, desenvolvidos pela President's Commission 
for the Study of Ethical Problems in Medicine and 
Biomedical and Behavioral Research (1981), foram 
resumidos aqui. O cessamento irreversivel de toda a 
fun^ao cerebral e necessario para um diagnostico de 
morte cerebral. Esse diagnostico deve ser feito com 
cautela em crian^as com menos de cinco anos. 

CESSAMENTO DA FUNCAO CEREBRAL 
^ Irresponsividade 

O paciente deve ser irresponsivo a estimulos senso- 
riais, incluindo dor e fala. 

^ Ausencia de reflexes do tronco cerebral 

As respostas pupilares, corneanas e orofaringeas es- 
tao ausentes, e as tentativas de provocar movimentos 
oculares com a manobra dos olhos de boneca e com o 
exame calorico com agua fria nao sao bem-sucedidas. 
As respostas respiratorias tambem estao ausentes, nao 
havendo esfor^o ventilatorio depots que a PCO 2 do 
paciente tiver aumentado ate 60 mmHg para estimu- 
la^ao ventilatoria maxima, enquanto a oxigena^ao e 
mantida com 100% de oxigenio atraves de uma canula 
inserida no tubo endotraqueal (teste de apneia). 

IRREVERSIBILIDADE DA DISFUNCAO CEREBRAL 

A causa do coma deve ser conhecida, deve ser adequa- 
da para explicar o quadro clinico e deve ser irreversi¬ 
vel. Intoxica^ao por sedativos, hipotermia (< 32,2°C), 
bloqueio neuromuscular e choque devem ser exclui- 
dos, pois essas condi^Oes podem produzir um quadro 
clinico que lembra a morte cerebral, mas no qual uma 
recupera^ao neurologica pode ser possivel. 

PERSISTENCIA DA DISFUNCAO CEREBRAL 

Os criterios de morte cerebral descritos na se^ao ante¬ 
rior devem persistir por um periodo adequado, como 
a seguir: 

1. Seis horas com um EEC isoeletrico (piano) con- 
firmatorio, realizado de acordo com as tecnicas- 


-padrao da American Electroencephalographic 
Society. 

2. Doze horas sem um EEG isoeletrico confirma- 
torio. 

3. Vinte e quatro horas para lesao cerebral anoxica, 
sem um EEG isoeletrico confirmatorio. 

EXAMES CONFIRMATORIOS ADICIONAIS 

A demonstra^ao de ausencia de fluxo sanguineo ce¬ 
rebral confirma a morte cerebral, sem um periodo 
de espera. A angiografia cerebral fornece a avalia- 
^ao mais inequivoca, embora tecnicas de Doppler 
e imagens com tecnecio sejam usadas em alguns 
centros. 
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ESTADOS CONFUSIONAIS 


Um estado confusional, algumas vezes, referido 
como encefalopatia ou delirium, e um estado no 
qual existe depressao do nivel de consciencia, mas 
em uma extensao menor do que no coma (irres- 
ponsividade nao despertavel; ver Capitulo 3). Nos 
estados confusionais, as respostas a estimula^ao sao 
semipropositais, enquanto no coma os pacientes 
nao respondem nem mesmo a um estimulo dolo- 
roso ou respondem apenas de modo reflexo. Assim, 
a diferen^a entre um estado confusional e o coma 
e praticamente uma questao de grau, e as causas se 
sobrepoem extensivamente. 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


A avalia^ao de um paciente com altera^ao da cons¬ 
ciencia visa, primeiramente, a caracteriza^ao da natu- 
reza do disturbio (estado confusional, coma ou uma 
condi^ao mais cronica, como a demencia) e, em se- 
gundo lugar, a determina^ao da causa. Se o paciente 
for a unica fonte de informa^ao, poucos dados pode- 
rao ser obtidos dele. No entanto, prontuarios medicos 
antigos e o vestuario do paciente podem fornecer pis- 
tas para o diagnostico, e o exame fisico geral tambto 
pode ser util. 

Um estado confusional pode ser mais pronta- 
mente distinguido de demencia pelo tempo de evo- 
lu^ao do comprometimento: os estados confusionais 
tern inicio agudo ou subagudo, desenvolvendo-se, ge- 
ralmente, em boras a dias, enquanto a demencia e um 
disturbio cronico que evolui durante meses ou anos. 

Certas causas de estado confusional devem ser 
identificadas com urgencia, pois podem levar rapida- 
mente a graves lesoes cerebrals estruturais ou obito, e 


o tratamento imediato e capaz de prevenir essas com- 
plica^oes: exemplos incluem hipoglicemia, meningite 
bacteriana, hemorragia subaracnoidea, hemorragia 
intracraniana traumatica e encefalopatia de Wernicke 

(Tabela 4-1). 

HISTORIA 

^ Historia da doenca atual 

A historia deve estabelecer o tempo de evolu^ao do 
disturbio, fornecendo dicas sobre sua natureza e cau¬ 
sa. Estados confusionais tern inicio agudo ou subagu¬ 
do, enquanto demencias sao disturbios cronicos. Em 
ambos os casos, as observances de terceiros podem ser 
a unica historia disponivel. Portanto, e util ter acesso 
a um parente ou amigo que possa fornecer detalhes 
sobre o nivel de funcionamento previo do paciente, o 
momento em que a disfunnao se tornou evidente e a 
natureza das alteranoes observadas. 

^ Historia pregressa 

Condinoes preexistentes que predispoem a estados 
confusionais devem ser identificadas. Exemplos in¬ 
cluem alcoolismo (intoxicanao ou abstinencia alcoo- 
lica, ou encefalopatia de Wernicke), abuso de outras 
drogas (intoxicanao ou infecnao), diabetes (hipo ou 
hiperglicemia), doenca cardiaca (acidente vascular 
cerebral), epilepsia (convulsoes ou estado pos-ictal) 
e traumatismo craniano (concussao, hemorragia in¬ 
tracraniana). Uma historia medicamentosa abran- 
gente tambem e importante, pois muitas medicanoes 
podem levar a disturbios de consciencia como efeito 
colateral. 


Tabela 4-1 Causas mais urgentes dos estados confusionais 


Causa 

Evidencia cimica 

Confirmacao laboratorial 

Tratamento 

Hipoglicemia 

Taquicardia, sudorese, pupilas 
dilatadas, algumas vezes pro- 
gredindo para quadro imitando 
herniacao, com ou sem sinais 
de lateralizacao 

Glicose plasmatica baixa 

Glicose IV 

Meningite bacteriana 

Cefaleia, febre, sinais de Ker- 
nig ou Brudzinski 

Coloracao de Gram positiva no 
LCS, glicose baixa no LCS e au- 
mento de proteina no LCS 

Antibioticos IV 

Hemorragia subarac¬ 
noidea 

Cefaleia, hipertensao, hemor- 
ragias retinianas, sinais de 

Kernig ou Brudzinski 

Hemacias no LCS, sem me- 
Ihora; sangue subaracnoide e 
aneurisma ou outra malforma- 
cao vascular na TC 

Ablacao cirurgica do aneuris¬ 
ma ou de outra malformacao 
vascular 

Hemorragia intracra¬ 
niana traumatica 

Cefaleia, hipertensao, sinais 
neurologicos lateralizados 

Hemorragia epidural, subdural 
ou intracerebral na TC 

Evacuacao cirurgica de hema¬ 
toma epidural ou subdural (ou, 
em alguns casos, intracerebral) 

Encefalopatia de 
Wernicke 

Oftalmoplegia, ataxia 

Possibilidade de coexistencia 
de anemia macrocitica 

Tiamina IV 
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EXAME FISICO GERAL 

Achados do exame fisico geral de um paciente confu- 
so qua sugerem causas especificas encontram-se lista- 
dos na Tabela 4-2. 

EXAME NEUROLOGICO 
^ Exame do estado mental 

O exame do estado mental de um paciente com um 
possivel estado confusional deve ter como foco con- 
firmar se o nivel de consciencia esta realmente depri- 
mido, avaliando as fun^oes adiante. 


Tabela 4-2 Exame fisico geral nos estados confusionais 


Achado 

Mais sugestivo de 

Sinais vitais 

Febre 

Meningite infecciosa, intoxicacao 
anticolinergica ou simpatomimetica, 
abstinencia de etanol ou sedativos, 
sepse 

Hipotermia 

Intoxicacao por etanol ou sedativos, 
encefalopatia hepatica, hipoglicemia, 
hipotireoidismo, sepse 

Hipertensao 

Intoxicacao anticolinergica ou simpa¬ 
tomimetica, abstinencia de etanol ou 
sedativos, encefalopatia hipertensiva, 
hemorragia subaracnoidea 

Taquicardia 

Intoxicacao anticolinergica ou simpati- 
comimetica, abstinencia de etanol ou 
sedativos, tireotoxicose, sepse 

Bradicardia 

Hipotireoidismo 

Hiperventilacao 

Encefalopatia hepatica, hiperglicemia, 
sepse 

Cabeca e pescoco 

Rigidez de nuca 

Meningite, hemorragia subaracnoidea 

Sinai de Battle ou 
olhos de guaxinim 

Traumatismo craniano 

Hemotimpano 

Traumatismo craniano 

Otorreia ou 
rinorreia de LCS 

Traumatismo craniano 

Pele e membranas mucosas 

Ictericia 

Infeccao, acidente vascular cerebral 

Erupcao com 
petequias 

Meningite meningococica 

Torax e abdome 

Murmurio cardiaco 

Infeccao, acidente vascular cerebral 

Massa abdominal 

Infeccao, tumor, encefalopatia hepatica 

Sangramento retal 

Encefalopatia hepatica 


A. Vigilia - nos estados confusionais, o paciente, 
frequentemente, parece estar sonolento; isso 
pode se alternar com um estado de hipervigilan- 
cia aparente, que, no entanto, e desmentido pe- 
los defeitos de orienta^ao e aten^ao (discutidos 
adiante). 

B. Capacidade de despertar - em estados confu¬ 
sionais leves, o paciente ainda pode ser facil- 
mente despertado, quando se fala com ele ou 
quando e levemente sacudido. A medida que a 
consciencia esta mais comprometida, a inten- 
sidade de estimulo necessaria para o despertar 
aumenta, e as respostas provocadas se tornam 
menos propositais. 

C. Orienta^ao - em um estado confusional, o pa¬ 
ciente perde a orienta^ao em rela^ao ao tempo e, 
mais tarde, a orienta^ao espacial. 

D. Aten^ao - pacientes confusos sao desatentos, 
o que e demonstrado pela incapacidade de re- 
petir imediatamente uma lista de algarismos ou 
palavras. 

E. Memoria - a confusao compromete a memoria 
em curto prazo, de modo que o paciente nao 
consegue lembrar-se, de uma curta lista de itens, 
quando solicitado a repeti-los depots de alguns 
minutos. 

Uma armadilha a ser evitada na avalia^ao de pa¬ 
cientes, que aparentemente estao confusos, e confun- 
dir afasia receptiva ou fluente (Wernicke) com con¬ 
fusao. Embora pacientes com essa afasia nao sejam 
capazes de compreender a linguagem escrita ou falada 
e possam falar de modo incompreensivel, eles pare- 
cem, normalmente, despertos e alertas, sao capazes de 
responder apropriadamente a comandos nao verbals 
(tais como gestos) e, em geral, apresentam anormali- 
dades neurologicas do lado direito associadas, como 
hemiparesia, deficit hemissensorial e deficits de cam- 
po visual. 

^ Sinais de disturbios difusos versus 
disturbios focais que causam estados 
confusionais 

Certos achados do exame neurologico ajudam a dis- 
tinguir lesoes difusas (incluindo as metabolicas) de 
lesoes focais (incluindo massas) como causa provavel 
de um estado confusional. 

A. Disturbios difusos - achados sugestivos de um 
disturbio difuso incluem febre ou hipotermia, 
nistagmo, tremor, asterixe e mioclonia. 

B. Disturbios focais - achados sugestivos de um 
disturbio focal incluem sinais de traumatismo 
cerebral, papiledema, hemiparesia, convulsoes 
focais, hiper-reflexia assimetrica e sinal de Ba- 
binski unilateral. 
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^ Sinais de disturbios especi'ficos que 
causam estados confusionais 

Achados do exame neurologico de um paciente con- 
fuso que sugerem causas especificas de um estado 
confusional estao listados na Tabela 4-3. 


Tabela 4-3 Exame neurologico nos estados confusionais 


Achado 

Mais sugestivo de 

Nervos cranianos 

Papiledema 

Encefalopatia hipertensiva, massa 
intracraniana 

Pupilas dilatadas 

Traumatismo de cranio, intoxicacao 
anticolinergica, abstinencia de eta¬ 
nol ou sedativos, intoxicacao simpa- 
ticomimetica 

Pupilas contrafdas 

Intoxicacao por opioide 

Nistagmo ou oftal- 
moplegia 

Intoxicacao por etanol, sedativos ou 
fenciclidina; isquemia vertebrobasi¬ 
lar, encefalopatia de Wernicke 

Fun0o motora 

Tremor 

Abstinencia de etanol ou sedativos, 
intoxicacao simpatomimetica, tire- 
otoxicose 

Asterixe 

Encefalopatia metabolica 

Hemiparesia 

Infarto cerebral, traumatismo cra- 
niano, hiperglicemia, hipoglicemia 

Coordenacao 

Ataxia (principal- 
mente da marcha) 

Intoxicacao por etanol ou sedativos, 
encefalopatia de Wernicke 

Outros 

Convulsoes 

Abstinencia de etanol ou sedativos, 
hipoglicemia, hiperglicemia, trau¬ 
matismo craniano 


INVESTIGACOES LABORATORIAIS 

Exames laboratoriais que sugerem causas especificas 
de um estado confusional encontram-se listados na 
Tabela 4-4. Os perfis do liquido cerebrospinal (LCS) 
em disturbios associados com estados confusionais 
encontram-se descritos mais detalhadamente na 
Tabela 4-5. 


^ CAUSAS DOS ESTADOS CONFUSIONAIS 
DROGAS 


Muitas drogas podem causar estados confusionais, es- 
pecialmente quanto tomadas em doses mais altas que 
as habituais, quando combinadas com outras drogas, 
em pacientes com altera^ao no metabolismo das dro¬ 
gas decorrente de insuficiencia hepatica ou renal, em 
pacientes idosos ou em um quadro de comprometi- 
mento cognitivo preexistente. A avalia^ao de qualquer 
paciente com um estado confusional sempre deve 
incluir uma revisao abrangente dos medicamentos 
tornados, incluindo prepara^oes prescritas e aquelas 
vendidas sem prescri^ao medica. For varias razoes, 
drogas “recreacionais” e psicoterapeuticas tern maior 
probabilidade de produzir altera^oes de consciencia e, 
por isso, sao enfatizadas aqui. 

INTOXICACAO ALCOOLICA 

A intoxica^ao por alcool etilico (etanol) produz um 
estado confusional com nistagmo, disartria e ataxia de 
membros e da marcha. Em nao alcoolistas, os sinais 
se correlacionam aproximadamente com os niveis de 
alcool no sangue, mas em alcoolistas cronicos, que 
desenvolveram tolerancia, os niveis podem ser muito 
altos e a intoxica^ao nao ser aparente. Exames labora¬ 
toriais uteis na confirma^ao do diagnostico incluem 
niveis de alcool no sangue e osmolaridade plasmatica. 


Tabela 4-4 Estudos laboratoriais nos estados confusionais 


Exame 

Achado 

Mais sugestivo de 

Sangue 



Leucocitos 

Aumentados 

Meningite, encefalite, sepse 

TP e TTP 

Aumentados 

Encefalopatia hepatica 

Gasometria arterial 

Acidose metabolica 

Cetoacidose diabetica, acidose lactica (pos-ictal, cheque, sepse), 
toxinas (metanol, etilenoglicol, salicilatos, paraldeido), uremia 


Acidose respiratoria 

Insuficiencia respiratoria, overdose de sedativos 


Alcalose respiratoria 

Encefalopatia hepatica, insuficiencia respiratoria, salicilatos, sepse 

Sodio 

Diminuido 

Hiponatremia 

Ureia e creatinina 

Aumentadas 

Uremia 


(continua) 
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Tabela 4-4 Estudos laboratoriais nos estados confusionais (continuacao) 


Exame 

Achado 

Mais sugestivo de 

Sangue (continuacao) 

Glicose 

Aumentada ou diminuida 

Hiperglicemia, hipoglicemia 

Osmolaridade 

Aumentada 

Intoxicacao alcoolica, hiperglicemia 

Enzimas hepaticas, amonia 

Aumentadas ou diminuidas 

Encefalopatia hepatica 

Hormonios da tireoide 

Aumentados ou diminuidos 

Hipertireoidismo, hipotireoidismo 

Calcio 

Aumentado ou diminuido 

Hipercalcemia, hipocalcemia 

Rastreamento para drogas 

Positiva 

Intoxicacao por drogas 

Culturas 

Positivas 

Meningite, sepse 

FTA-Abs ou MHA-TP 

Positivos 

Meningite sifilitica 

Titulacao de anticorpos 
anti-HIV 

Positiva 

Infeccao por HIV 

Urina, aspirado gastrico 

Rastreamento para drogas 

Positiva 

Intoxicacao por drogas 

Fezes 

Sangue oculto 

Positivo 

Encefalopatia hepatica 

ECG 


Taguiarritmia 

Intoxicacao anticolinergica ou simpatomimetica 

Li'quido cerebrospinal (ver tambem Tabela 4-5) 

Glicose 

Diminuida 

Meningite bacteriana ou tuberculosa, metastases leptomeningeas 

Leucocitos 

Aumentados 

Meningite, encefalite 

Hemacias 

Presentes 

Hemorragia subaracnoidea 

Coloracao de Gram 

Positiva 

Meningite bacteriana 

Coloracao para BAAR 

Positiva 

Meningite tuberculosa 

Coloracao com tinta da India 

Positiva 

Meningite criptococica 

Culturas 

Positivas 

Meningite infecciosa 

Citologia 

Positiva 

Metastases leptomeningeas 

Glutamina 

Aumentada 

Encefalopatia hepatica 

VDRL 

Positivo 

Meningite sifilitica 

Antigeno criptococico 

Positivo 

Meningite criptococica 

Reacao em cadeia da poli- 
merase 

Positiva 

Meningite, encefalite (varios agentes etiologicos) 

TC ou RM cerebral 


Varios 

Infarto cerebral, hemorragia intracraniana, traumatismo crania- 
no, toxoplasmose, encefalite por herpes simples, hemorragia 
subaracnoidea 

EEG 


Atividade epileptiforme 

Crises parciais complexas, estado pos-ictal 


Complexos periodicos 

Encefalite por herpes simples 


BAAR, bacilo alcool-acido-resistente; TC, tomografia computadorizada; EEG, eletroencefalograma; ETA-Abs, anticorpo de treponema fluorescen- 
te; MHA-TP, micro-hemaglutinacao do treponema palido; RM, ressonancia magnetica; TP, tempo de protrombina; TTP, tempo de tromboplas- 
tina parcial; VDRL, Venereal Disease Research Laboratory. 












Tabela 4-5 Perfis do liquido cerebrospinal (LCS) nos estados confusionais 

Pressao de 

Aspecto abertura Eritrocitos Leucocitos Glicose Protema^ Glutamina Esfregacos Culturas 


ESTADOS CONFUSIONAIS 


+ +1 +1 +1 +1 



^Predominio de PMN pode ser observado precocemente na evolucao. 

^Glicose pode estar diminuida nas infeccoes por herpes ou parotidite. 

‘^Pleocitose e glicose baixa, algumas vezes observada varies dias apos a hemorragia, refletem meningite guimica causada por sangue subaracnoide. 
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Na intoxica^ao alcoolica, a osmolaridade do soro, de- 
terminada por meio de medida direta, excede a osmo¬ 
laridade calculada (2 X sodio serico + 1/20 glicose 
serica + 1/3 ureia serica) em 22 mOsm/L para cada 
100 mg/dL de alcool presente. Pacientes intoxicados 
apresentam alto risco de traumatismo craniano. A in- 
gestao de alcool pode causar hipoglicemia com risco 
para a vida, e o alcoolismo cronico aumenta o risco de 
meningite bacteriana. O tratamento nao e necessario, 
a nao ser que se instale uma sindrome de abstinencia, 
mas pacientes alcoolistas devem receber tiamina para 
prevenir a encefalopatia de Wernicke relacionada a 
ma nutri^ao (ver proxima se^ao). 

ABSTINENCIA ALCOOLICA 

Existem tres sindromes de abstinencia reconheci- 
das (Figura 4-1). Os pacientes com essas sindromes 
tambem apresentam alto risco de encefalopatia de 
Wernicke e devem receber tiamina (100 mg/dia por 
via intravenosa on intramuscular, ate que a dieta nor¬ 
mal seja restaurada). 

^ Tremores e alucinacdes 

Esta condi^ao autolimitada ocorre dois dias apos a 
cessa^ao do consumo da bebida, sendo caracterizada 
por tremores, agita^ao, anorexia, nausea, insonia, ta- 
quicardia e hipertensao. Confusao, quando presente, 
e leve. Husoes e alucina^oes, geralmente visuais, ocor- 
rem em cerca de 25% dos pacientes. Lorazepam, 1 a 
4 mg, ou diazepam, 5 a 20 mg, administrados por via 
intravenosa a cada 5 a 15 minutos ate a calma e, entao, 
a cada bora para manter uma seda^ao leve, interrom- 
pem a sindrome e previnem consequencias mais gra¬ 
ves da abstinencia. 

^ Convulsdes 

As convulsees decorrentes de abstinencia de alcool 
ocorrem dentro de 48 boras da abstinencia e dentro 
de 7 a 24 boras em dois ter^os dos cases aproxima- 
damente. Cerca de 40% dos pacientes que sofrem 
convulsoes tern uma convulsao isolada; mais de 90% 
tern entre 1 e 6 convulsoes. Em, aproximadamente, 
85% dos cases, o intervale entre a primeira e a ulti¬ 
ma convulsao e de seis boras ou menos. O tratamen¬ 
to geralmente nao e necessario, pois as convulsoes 
cessam de mode espontaneo na maioria dos cases, 
mas lorazepam (2 mg por via intravenosa) pode 
reduzir o numero de crises que ocorrem. Caracte- 
risticas incomuns, como convulsoes focais, dura^ao 
longa das convulsoes (> 6 a 12 boras), mais de seis 
convulsoes, status epileptico ou um estado pos-ictal 
prolongado, devem levar a busca por outras causas 
ou fatores de complica^ao, como traumatismo cra¬ 
niano ou infec^ao. O paciente deve ser observado 
por 6 a 12 boras apos o inicio das convulsoes, para 



A Figura 4-1 Sindromes de abstinencia de alcool em 
relacao ao tempo decorrido desde a cessacao do consumo. 
(Data from Victor M, Adams RD. The effect of alcohol on 
the nervous systen. Res Pub! Assoc Res Nerv Merit Dis. 
1952; 32:526-573.) 

assegurar que nao ira desenvolver quadros atipicos 
sugerindo outra causa. 

► Delirium tremens 

Esta sindrome de abstinencia grave do etanol come^a, 
em geral, 3 a 5 dias apos o cessamento do consumo de 
alcool e dura ate 72 boras. Ela se caracteriza por con¬ 
fusao, agita^ao, febre, sudorese, taquicardia, biperten- 
sao e alucina^oes. O obito pode resultar de infec^ao 
concomitante, pancreatite, colapso cardiovascular ou 
traumatismo. O tratamento consiste na administra^ao 
de lorazepam ou diazepam como descrito anterior- 
mente para tremores e alucinacdes, alem da corre^ao 
das anormalidades bidreletroliticas e da bipoglicemia, 
caso presente. Bloqueio concomitante de receptor p- 
-adrenergico com atenolol, 50 a 100 mg/dia, pode ser 
util para pacientes com bipertensao persistente ou ta¬ 
quicardia. 

INTOXICACAO POR SEDATIVOS 

Sedativos incluem barbituricos, benzodiazepinicos, 
gama bidroxibutirato (GHB), propofol, metaqualona, 
glutetimida e bidrato de cloral. Os sinais classicos de 
intoxicacao por sedativos sao estado confusional ou 
coma, depressao respiratoria, bipotensao, bipotermia, 
pupilas reativas, nistagmo ou ausencia de movimen- 
tos oculares, ataxia, disartria e biporreflexia. A glu¬ 
tetimida ou doses muito altas de barbituricos podem 
produzir pupilas grandes e fixas, e uma postura de 
descerebra^ao ou decorticacao pode ocorrer no coma 
induzido por sedativos. O diagnostico de intoxica^ao 
por esse tipo de droga pode ser confirmado por ana- 
lise toxicologica do sangue, da urina ou de aspirado 
gastrico, mas os niveis de sedativos de curta a^ao nao 
se correlacionam com a gravidade clinica. 
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O tratamento e direcionado ao apoio da fun^ao 
respiratoria e circulatoria do paciente, enquanto a 
droga esta sendo eliminada, principalmente pelo me- 
tabolismo hepatico. Alem disso, pacientes com into- 
xica^ao benzodiazepmica podem ser tratados com o 
antagonista de receptor benzodiazepmico flumazenil, 
1 a 5 mg por via intravenosa durante 2 a 10 minutos, 
repetidos a cada 20 a 30 minutos, se necessario. 

Complica^Oes da intoxica^ao por sedativos in- 
cluem pneumonia aspirativa, hipotensao e insuficien- 
cia renal. No entanto, excluindo o desenvolvimento de 
tais complica^Oes, os pacientes que chegam ao hospi¬ 
tal com fun^ao cardiopulmonar adequada devem so- 
breviver sem sequelas. 

ABSTINENCIA DE SEDATIVOS 

Assim como o alcool, os sedativos podem produzir 
sindromes de abstinencia manifestadas por estados 
confusionais, convulsoes ou delirium tremens quando 
a ingestao e interrompida abruptamente. A proba- 
bilidade e a gravidade das sindromes de abstinencia 
dependem da dura^ao da administra^ao, da dose e da 
meia-vida da droga, sendo mais intensas em pacientes 
tomando altas doses de drogas de a^ao intermediaria 
ou curta por, pelo menos, varias semanas. Sindro- 
mes de abstinencia costumam se desenvolver 1 a 3 
dias apos o cessamento do uso de sedativos de a^ao 
curta, mas podem nao aparecer ate uma semana ou 
mais com drogas de a^ao mais longa. A abstinencia de 
sedativos pode ser confirmada pela incapacidade de 
uma dose normalmente sedativa ou hipnotica produ¬ 
zir sinais de intoxica^ao por sedativos (seda^ao, nis- 
tagmo, disartria ou ataxia). Sinais e sintomas de abs¬ 
tinencia costumam ser autolimitados, mas mioclonia 
e convulsoes - mais comuns em pacientes tomando 
uma dose de sedativo varias vezes ao dia - podem ne- 
cessitar de tratamento. 

OPIOIDE 

Opioide (narcoticos) incluem morfina, heroina, co- 
deina, hidromorfona, oxicodona, hidrocodona, me- 
peridina, fentanil e metadona. Essas drogas podem 
produzir analgesia, altera^oes do humor, estados 
confusionais, coma, depressao respiratoria, edema 
pulmonar, nausea e vomito, contra^ao pupilar, hi¬ 
potensao, reten^ao urinaria e redu^ao da motilidade 
gastrintestinal. Seu uso cronico esta associado com 
tolerancia e dependencia fisica. 

O exame de um paciente com intoxica^ao por 
opioide pode revelar marcas de picadas de agulha para 
administra(;ao intravenosa ou os sinais previamente 
mencionados, mas as caracteristicas cardeais da over¬ 
dose de opioide sao pupilas puntiformes, que geral- 
mente se contraem com luz forte, e depressao respira¬ 
toria. Essas caracteristicas tambem podem resultar de 


hemorragia pontina, mas a overdose de opioide pode 
ser distinguida pela resposta do paciente ao antagonis¬ 
ta de opioide naloxona e pela capacidade de induzir 
movimentos oculares horizontals. Apos a administra- 
(;:ao de naloxona, a dilata^ao pupilar e a recupera^ao 
da consciencia ocorrem prontamente. Quando estao 
envolvidas grandes doses de opioides ou ingestoes 
multiplas da droga, no entanto, uma leve dilata^ao das 
pupilas pode ser o unico efeito observado. 

O tratamento consiste em administra^ao intra¬ 
venosa de naloxona, 0,4 a 0,8 mg, e, algumas vezes, 
apoio respiratorio. Como a a^ao da naloxona pode 
ser de uma hora - e muitos opioides tern a^ao prolon- 
gada - a naloxona deve ser administrada novamente 
enquanto a condi^ao do paciente exigir sua utiliza^ao. 
Com tratamento apropriado, os pacientes se recupe- 
ram sem problemas. 

ANTICOLINERGICOS 

Farmacos anticolinergicos muscarinicos sao usados 
para o tratamento de Parkinson (p. ex., triexifeni- 
dil), alergias (p. ex., difenil-hidramina) e disturbios 
gastrintestinais (p. ex., diciclomina). Farmacos anti- 
psicoticos, antidepressivos triciclicos e muitos anti- 
-histaminicos tambem tern uma atividade anticoliner- 
gica importante. Uma overdose de qualquer um desses 
agentes pode levar a um estado confusional com agi- 
ta^ao, alucina^oes, pupilas fixas e dilatadas, visao bor- 
rada, pele e membranas mucosas secas, ruboriza^ao, 
febre, reten^ao urinaria e taquicardia. Em alguns ca- 
sos, o diagnostico pode ser confirmado por meio de 
analise toxicologica do sangue ou da urina. Os sinto¬ 
mas costumam se resolver de modo espontaneo, mas 
o tratamento pode ser necessario, principalmente se 
ocorrerem arritmias cardiacas com risco para a vida. 
Nesses casos, o inibidor da colinesterase fisostigmina 
pode reverter a anormalidade pela interferencia com a 
degrada^ao da acetilcolina. No entanto, a fisostigmina 
pode produzir bradicardia e convulsoes, de modo que 
raramente e usada. 

SIMPATOMIMETICOS 

Os simpatomimeticos incluem cocaina, anfetamina, 
metanfetamina, 3,4-metilenodioximetanfetamina 
{ecstasy), dextroanfetamina, metilfenidato, fentermi- 
na, fenfluramina, efedrina e antidepressivos. Alguns 
antidepressivos triciclicos tambem tern efeitos anti- 
colinergicos. A intoxica^ao simpatomimetica pode 
produzir um estado confusional com alucina^oes, hi- 
peratividade motora, comportamento estereotipado e 
psicose paranoide. O exame fisico costuma mostrar 
taquicardia, hipertensao e pupilas dilatadas. Hiperter- 
mia, tremor, convulsoes e arritmias cardiacas podem 
ocorrer. Alem disso, o uso de cocaina ou anfetamina 
pode estar associado com acidente vascular cerebral. 
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A agita^ao pode ser tratada com benzodiazepi- 
nicos, a psicose com haloperidol e a hipertensao com 
nitroprussiato de sodio ou fentolamina. 

ALUCINOGENOS 

Os alucinogenos incluem dietilamida do acido lisergi- 
co (LSD), psilocibina, mescalina, fenciclidina (PCP), 
quetamina, ibogama e bufotenina. A maioria nao 
produz estados confusionais que levem a procura de 
cuidados medicos, mas a PCP pode ser uma exce^ao. 
As caracteristicas clinicas da intoxica(;:ao por PCP in¬ 
cluem tontura, agita(;:ao, desorienta^ao, amnesia, aluci- 
na^oes, paranoia e comportamento violento. O exame 
neurologico pode mostrar pupilas grandes ou peque- 
nas, nistagmo horizontal ou vertical, ataxia, aumento 
do tonus muscular, analgesia, hiper-reflexia e mioclo- 
nia. Em casos graves, as complica(;:oes incluem hiper¬ 
tensao, hipertermia maligna, status epiletico, coma e 
morte. Benzodiazepinicos podem ser uteis para a se- 
da(;:ao e o tratamento dos espasmos musculares; anti- 
-hipertensivos, anticonvulsivantes e dantrolene (para a 
hipertermia maligna) podem ser necessarios. Sinais e 
sintomas costumam se resolver em 24 horas. 

INALANTES 

Os inalantes incluem solventes volateis (p. ex., cola), 
nitritos volateis (p. ex., nitrito de amila), anestesicos 
(p. ex., cloroformio, oxido nitroso) e propelentes. 
Suas a^5es farmacologicas sao diversas, mas a maio¬ 
ria pode produzir euforia, seguida de depressao e, 
algumas vezes, comprometimento respiratorio. A abs- 
tinencia pode estar associada com irritabilidade, an- 
siedade, tremor e convulsoes. Nao existe tratamento 
especifico. 


DISTURBIOS ENDOCRINOS 


HIPOTIREOIDISMO 

A causa mais comum de hipotireoidismo e a tireoi- 
dite de Hashimoto, um disturbio autoimune. Sinais 
e sintomas incluem fadiga, depressao, ganho de peso, 
constipa^ao, bradicardia, pele seca e perda de cabelos 
(Figura 4-2). Hipotireoidismo profundo pode produ¬ 
zir um estado confusional, coma ou demencia. Dis- 
turbios cognitivos incluem falta de expressao emocio- 
nal, retardo psicomotor, agita^ao e psicose "loucura 
mixedematosa"). O exame neurologico pode mostrar 
disartria, surdez ou ataxia, mas a anormalidade mais 
caracteristica e o retardo no relaxamento dos reflexos 
tendinosos. Quando nao tratada, a condi^ao pode 
progredir para convulsoes, coma e obito. 

As anormalidades laboratoriais incluem niveis 
sericos baixos dos hormonios da tireoide - tri-iodo- 



A Figura 4-2 Caracteristicas clinicas do hipotireoi¬ 
dismo. A paciente apresenta falta de expressao facial, 
alem de palidez, pele seca, perda de cabelo na regiao 
lateral das sobrancelhas, edema facial, alargamento do 
nariz e queda palpebral. (Wolff K, Goldsmith LA, Katz, et 
al. Fitzpatrick's Dermatology in General Medicine. 7th ed. 
New York: McGraw-Hill, 2007.) 

tironina (T 3 ) e tetraiodotironina (T^) - e aumento do 
nivel do hormonio estimulante da tireoide (TSH, de 
thyroid-stimulating hormone). Hipotermia, hipogli- 
cemia, hiponatremia e acidose respiratoria podem 
ocorrer. A proteina no LCS encontra-se aumentada, e 
a pressao do LCS ocasionalmente esta aumentada. O 
tratamento e o da causa precipitante e do disturbio ti- 
reoideo subjacente. A psicose mixedematosa e o coma 
envolvem a administra^ao intravenosa de levotiroxina 
(400 |jLg, depots 50 a 100 |jLg ao dia) e hidrocortisona 
(100 mg, depots 25 a 50 mg a cada oito horas) para a 
insuficiencia suprarrenal associada. 

HIPERTIREOIDISMO 

O hipertireoidismo com frequencia e decorrente da 
doen^a de Graves, um disturbio autoimune que causa 
ansiedade, palpita^oes, sudorese e perda de peso. A 
exacerba^ao do hipertireoidismo (Figura 4-3) pode 
causar um estado confusional, coma ou obito. Em pa- 
cientes mais jovens, agita^ao, alucina^oes e psicoses 
sao comuns (crise tireotoxica ativa), enquanto aque- 
les com mais de 50 anos tendem a ser embotados e de- 
primidos (crise tireotoxica apatica). Podem ocorrer 
convulsoes. O exame neurologico mostra um tremor 
fisiologico (de a^ao) exagerado e hiper-reflexia, mas 
clonus de tornozelo e respostas plantares extensoras 
sao raros. O diagnostico e confirmado por aumento 
de T 4 e T 4 livre, T 3 e T 3 livre no soro e TSH baixo. O 
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tratamento inclui corre^ao da hipertermia e dos dis- 
turbios hidreletroHticos, e administra^ao de farmacos 
antitireoidianos (propiltiouracil ou metimazol) e iodo 
para inibir a smtese e a secre^ao do hormonio da ti- 
reoide, colestiramina para promover a elimina^ao de 
T 4 , propanolol para a taquicardia, e hidrocortisona 
para a insuficiencia suprarrenal associada. O distur- 



B 


▲ Figura 4-3 Caracteristicas clinicas do hipertireoidis- 
mo. 0 paciente apresenta (A) oftalmopatia com exoftal- 
mia (proptose) e (B) mixedema pre-tibial. (De Brunicardi 
CF, Andersen DK, Billiar TR, et al. Schwartz's Principles of 
Surgery. 9th ed. New York: McGraw-Hill, 2009.) 


bio de base que precipitou a crise tireotoxica tambem 
deve ser identificado e corrigido. 

HIPOGLICEMIA 

O tratamento imediato da hipoglicemia e essencial, 
pois a encefalopatia hipoglicemica pode progredir ra- 
pidamente de um estagio reversivel para um estagio 
irreversivel, e um tratamento definitivo pode ser rapi- 
da e facilmente administrado. 

A causa mais comum e a overdose de insulina em 
pacientes diabeticos, mas farmacos hipoglicemiantes 
orais, alcoolismo, ma nutri^ao, insuficiencia hepati- 
ca, insulinoma e fibromas nao secretores de insulina, 
sarcomas ou fibrossarcomas tambem podem ser res- 
ponsaveis. Sintomas neurologicos se desenvolvem em 
minutos a boras. Embora nao possa ser demonstrada 
uma correla^ao direta entre os niveis de glicose sangui- 
nea e a gravidade da disfun^ao neurologica, niveis de 
hipoglicemia prolongada de 30 mg/dL ou mais baixos 
levam, invariavelmente, a danos cerebrais irreversiveis. 

^ Achados cimicos 

Sinais precoces de hipoglicemia incluem taquicar¬ 
dia, sudorese e dilata^ao pupilar, que podem ser 
seguidos por um estado confusional com sonolen- 
cia ou agita^ao (Figura 4-4). A disfun^ao neurolo- 
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▲ Figura 4-4 Relacao entre as concentracoes de gli¬ 
cose no sangue e 0 comprometimento da consciencia. 
Notar que, assim que a hipoglicemia se torna sintomatica, 
mesmo pequenas alteracoes na glicose plasmatica levam 
a complicacoes neurologicas cada vez mais graves. (Mo- 
dificada de Barrett KE, Barman SM, Boitano S, Brooks H. 
Ganong's Review of Medical Physiology. 23rd ed. New 
York: McGraw-Hill, 2009.) 
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gica progride de forma rostrocaudal (ver Capitulo 
3, Coma) e pode imitar uma lesao tipo massa cau- 
sando hernia^ao transtentorial. O coma inicia com 
espasticidade, respostas plantares extensoras e pos- 
tura de decortica^ao ou descerebra^ao. Sinais de dis- 
fun^ao do tronco cerebral aparecem, subsequente- 
mente, incluindo movimentos oculares anormais e 
perda dos reflexos pupilares. Depressao respiratoria, 
bradicardia, hipotonia e hiporreflexia sobrevem ao 
final, quando o ponto de lesao cerebral irreversivel 
esta iminente. O coma hipoglicemico pode estar 
associado a sinais neurologicos e crises convulsivas 
focais ou generalizadas. 

► Tratamento 

O diagnostico e confirmado pela medida dos niveis 
sanguineos de glicose, mas glicose intravenosa (50 
mL de dextrose a 50%) deve ser administrada imedia- 
tamente, sem esperar pela determina^ao da glicemia. 
Uma melhora no nivel de consciencia e evidente em 
minutos apos a administra^ao da glicose em pacientes 
com encefalopatia hipoglicemica reversivel. As conse- 
quencias de uma piora inadvertida que, mais tarde, e 
comprovadamente uma encefalopatia hiperglicemica, 
nunca sao tao graves quanto o nao tratamento da hi- 
poglicemia. 

HIPERGLICEMIA 

Duas sindromes hiperglicemicas, a cetoacidose dia¬ 
betica e a hiperglicemia hiperosmolar nao cetotica, 

podem produzir encefalopatia ou coma. Ambas as 
sindromes, que se diferenciam por uma variedade de 
caracteristicas clinicas e laboratoriais (Tabela 4-6), 
podem ser a manifestable de apresenta^ao do dia¬ 
betes. Comprometimento do metabolismo cerebral, 
coagulabao intravascular decorrente de hiperviscosi- 
dade e edema cerebral decorrente de rapida corre^ao 
da hiperglicemia contribuem com a patogenese. En- 
quanto a gravidade da hiperosmolaridade se correla- 
ciona bem com a depressao da consciencia, isso nao 
ocorre com o grau da acidose sistemica. 

^ Achados cimicos 

Os sintomas incluem visao borrada, pele seca, ano¬ 
rexia, poliuria e polidipsia. O exame fisico pode de- 
monstrar hipotensao ou outros sinais de desidrata^ao, 
em especial na hiperglicemia hiperosmolar nao ceto¬ 
tica. Uma respira^ao profunda e rapida (Kussmaul) 
caracteriza a cetoacidose diabetica. Os disturbios da 
consciencia variam de confusao leve a coma. Sinais 
neurologicos focais e convuls5es generalizadas ou fo¬ 
cais sao comuns na hiperglicemia hiperosmolar nao 
cetotica. Os achados laboratoriais encontram-se resu- 
midos na Tabela 4-6. 


Tabela 4-6 Caracteristicas das encefalopatias 
hiperglicemicas 



Cetoacidose 

diabetica 

Estado 

hiperosmolar 
nao cetotico 

Idade do paciente 

Jovem 

Meia-idade a 
idoso 

Tipo de diabetes 

De inicio juvenil 
ou insulinode- 
pendente 

Inicio na idade 
adulta 

Glicemia (mg/dL) 

300 a 600 

>800 

Osmolalidade do 
soro (mOsm/L) 

< 350 

> 350 

Cetose 


- 

Acidose metabolica 


- 

Coma 

Incomum 

Comum 

Sinais neurologicos 
focais 

- 


Convulsoes 

- 



+, presente; ausente. 


► Tratamento 

O tratamento da cetoacidose diabetica inclui a admi- 
nistra^ao intravenosa de insulina regular (0,15 unida- 
de/kg, seguida de 0,1 unidade/kg/h), liquido (solu^ao 
salina a 0,9%, 1 L/h durante 1 a 2 horas, seguido de 
300 a 400 mL/h), potassio (10 a 30 mEq/h durante 
duas horas, iniciando depois que a acidose tiver come- 
bado a se resolver) e antibioticos para infecboes con- 
comitantes. O tratamento e ajustado de acordo com 
a necessidade, com base na monitorabao da glicose e 
das cetonas urinarias, do pH arterial e da glicose san- 
guinea, da acetona, do bicarbonato, dos eletrolitos e 
da ureia. Os obitos geralmente estao relacionados 
a sepse, complicaboes cardiovasculares ou cerebro- 
vasculares, ou insuficiencia renal. Na hiperglicemia 
hiperosmolar nao cetotica, a reposibao de liquido e o 
mais importante; e administrada uma solubao salina 
a 0,45 %, exceto para pacientes com colapso circula- 
torio, que devem receber solubao salina normal. Deve 
ser feita a reposibao de potassio e fosforo, se indicado. 
E necessario menos insulina que na cetoacidose dia¬ 
betica. O obito, quando ocorre, geralmente e causado 
por doenba coexistente ou retardo no tratamento de¬ 
corrente de erro de diagnostico. 

HIPOADRENALISMO 

Insuficiencia adrenocortical (doenba de Addison) 
produz fadiga, fraqueza, perda de peso, anorexia, hi- 
perpigmentabao da pele, hipotensao, nausea e vomito, 
dor abdominal e diarreia ou constipabao. Manifes- 
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ta^5es neurologicas incluem estados confusionais, 
convulsoes ou coma. O tratamento consiste na admi- 
nistra^ao de hidrocortisona e na corre^ao da hipovo- 
lemia, da hipoglicemia, dos disturbios eletroHticos e 
das doen^as precipitantes. 

HIPERADRENALISMO 

Hiperadrenalismo (sindrome de Cushing) geralmen- 
te resulta da administra^ao de glicocorticoides exoge- 
nos. As caractensticas clinicas incluem facies em lua 
cheia com rubor facial (Figura 4-5), obesidade tron- 
cular, hirsutismo, irregularidades menstruais, hiper- 
tensao, fraqueza, estrias cutaneas, acne e equimoses. 
Disturbios neuropsiquiatricos sao comuns e incluem 
depressao ou euforia, ansiedade, irritabilidade, com- 
prometimento da memoria, psicose, delirios e aluci- 
na^oes. O diagnostico pode ser confirmado por um 
teste de supressao de dexametasona, pelo nivel urina- 
rio de cortisol livre de 24 boras ou por um teste notur- 
no de cortisol salivar. As determina^oes do hormonio 
adrenocorticotrofico no soro (ACTH, de adrenocorti¬ 
cotropic hormone) distinguem as causas suprarrenais 
das causas hipofisarias do hiperadrenalismo, e uma 
imagem por ressonancia magnetica (RM) e usada 
para localizar tumores hipofisarios ou outros tumores 
secretores de ACTH. As op^des de tratamento depen- 
dem da causa e incluem ressec^ao transesfenoidal ou 
radioterapia estereotatica de adenomas hipofisarios, 
e ressec^ao laparoscopica de neoplasias suprarrenais 
secretoras de cortisol ou tumores ectopicos secretores 
de ACTH. 



▲ Figura 4-5 Facies em lua cheia (redonda, cheia, ede- 
maciada) e rubor facial na sindrome de Cushing. (De Wolff 
K, Johnson RA. Fitzpatrick's Color Atlas and Synopsis of Cli¬ 
nical Dermatology. 6th ed. New York: McGraw-Hill; 2009.) 


DISTURBIOS ELETROLITICOS 


HIPONATREMIA 
^ Achados cimicos 

Hiponatremia, especialmente quando aguda, leva ao 
edema cerebral em decorrencia da hiposmolaridade 
do liquido extracelular. As causas incluem hipotireoi- 
dismo, insuficiencia suprarrenal, drogas (p. ex., diu- 
reticos tiazidicos, farmacos anti-inflamatorios nao es- 
teroides, ecstasy) e sindrome da secre^ao inadequada 
de hormonio antidiuretico (SIADH, de syndrome of 
inappropriate antidiuretic hormone). A hiponatremia 
produz cefaleia, letargia, confusao, fraqueza, caibras 
musculares, nausea e vomito. Os sinais neurologicos 
incluem estado confusional ou coma, papiledema, tre¬ 
mor, asterixe, rigidez e respostas plantares extensoras, 
convulsoes focais ou generalizadas e, ocasionalmente, 
deficits neurologicos focais. Complica^oes neurologi¬ 
cas costumam estar associadas com niveis sericos de 
sodio inferiores a 120 mEq/L (Figura 4-6), mas po- 
dem ser observadas apos uma queda rapida para 130 
mEq/L; a hiponatremia cronica, por sua vez, pode ser 
assintomatica com niveis de ate 110 mEq/L. 

^ Tratamento 

O tratamento e mais eficaz quando se corrige a causa 
de base da hiponatremia. A conduta imediata inclui 
restri^ao de agua ou, para sintomas graves, infusao 
de solu^ao salina hipertonica com ou sem furosemi- 
da por via intravenosa. A corre^ao excessivamente 
rapida da hiponatremia pode levar a mielinolise 
pontina central (sindrome da desmieliniza^ao 
osmotica), um disturbio da substancia branca ca- 
racterizado por estado confusional, paraparesia ou 
quadriparesia, disartria, disfagia, hiper ou hiporre- 
flexia e respostas extensoras plantares. Muitos casos 
podem resultar em uma sindrome locked-in (ver Ca- 
pitulo 3, Coma), coma ou obito. A RM pode mostrar 
lesoes da substancia branca pontina ou extrapontina. 
Nao ha tratamento para a mielinolise pontina cen¬ 
tral, de modo que a preven^ao e essencial e pode ser 
melhor obtida pela restri^ao de ingestao de agua e 
com o uso de pequenas quantidades de solu^ao sali- 
na para aumentar a concentra^ao sorologica de sodio 
entre 125 e 130 mmol/L, a uma taxa que nao deve 
exceder 8 mmol/L/dia. 

HIPERCALCEMIA 

A hipercalcemia pode resultar de hiperparatireoi- 
dismo primario, mieloma multiplo, ou tumores que 
secretam proteina relacionada com o hormonio da 
paratireoide. Os sintomas incluem sede, poliuria, 
constipa^ao e dor no flanco decorrente de nefroliti- 
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A Figura 4-6 Relacao entre a concentracao sorologica de sodio e as manifestacoes neurologicas da hiponatremia. 
(Reproduzida, com permissao, de Arieff Al, Llach F, Massry SG. Neurologic manifestations and morbidity of hyponatre¬ 
mia: correlation with brain water and electrolytes. Medicine. 1976;55:121-129.) 


ase. Os sintomas neurologicos sempre estao presen- 
tes com mveis de calcio superiores a 17 mg/dL (8,5 
mEq/L) e incluem cefaleia, fraqueza e letargia. 

O exame fisico pode mostrar desidrata^ao, dis- 
tensao abdominal, sinais neurologicos focais, fraque¬ 
za miopatica e um estado confusional que pode pro- 
gredir para o coma. Convulsoes sao raras. A miopatia 
poupa os musculos bulbares, e os reflexos normal- 
mente sao normais. O diagnostico e confirmado por 
um nivel serico de calcio elevado e, algumas vezes, 
por niveis diminuidos de hormonios da paratireoide e 
um intervalo QT curto no eletrocardiograma (EGG). 
Hipercalcemia grave em pacientes com fun^ao car- 
diaca e renal normal e tratada por meio de hidrata- 
^ao intravenosa vigorosa com solu^ao salina a 0,45 ou 
0,9% e, geralmente, requer monitora^ao da pressao 
venosa central. Bifosfonados sao adicionados para o 
tratamento da hipercalcemia associada com processos 
malignos. 

HIPOCALCEMIA 

Os sintomas incluem irritabilidade, delirium, psico- 
se com alucina^oes, depressao, nausea e vomito, dor 
abdominal e parestesias da regiao ao redor da boca e 
das extremidades distais. Os sinais fisicos mais carac- 
teristicos sao os mesmos da tetania franca ou laten- 
te. A hiperexcitabilidade neural e demonstrada pela 
contra^ao dos musculos facials em resposta a percus- 
sao do nervo facial (Vll) anterior a orelha (sinal de 
Chvostek). Espasmo carpopedal (Figura 4-7) pode 
ocorrer espontaneamente ou apos isquemia de um 
membro induzida por torniquete (sinal de Trous¬ 
seau). Cataratas e papiledema algumas vezes estao 
presentes, e ha relatos de coreia. Convulsoes ou larin- 
gospasmo podem ser fatais. Os niveis sericos de calcio 
estao abaixo de 9 mg/dL (4,5 mEq/L), mas o calcio to¬ 
tal no soro tambem esta diminuido em uma hipoalbu- 
minemia, sem afetar o calcio ionizado, e, nesse caso, a 
hipocalcemia e assintomatica. O ECG mostra um in¬ 


tervalo QT longo. O tratamento e feito com gluconato 
de calcio intravenoso, 10 a 15 mg/kg por infusao in¬ 
travenosa durante 4 a 6 horas. As convulsoes, quando 
presentes, sao tratadas com fenitoina ou fenobarbital. 


DISTURBIOS NUTRICIONAIS 


ENCEFALOPATIA DE WERNICKE 

A encefalopatia de Wernicke costuma ser uma com- 
plica^ao do alcoolismo cronico, mas tambem ocorre 
em outros disturbios associados com ma nutri^ao, 
como cancer, e apos cirurgia bariatrica. Ela e causada 
por deficiencia de tiamina (vitamina B As altera^oes 
patologicas incluem perda neuronal, desmieliniza^ao 
e gliose na substancia cinzenta periventricular. Pode 
haver prolifera^ao de pequenos vasos sanguineos e 
petequias hemorragicas. As areas mais comumen- 
te envolvidas sao talamo medial, corpos mamilares. 



A Figura 4-7 Espasmo carpal, um sinal de tetania (hi¬ 
perexcitabilidade neuronal) na hipocalcemia. (De Gardner 
DG, Shoback D. Greenspan's Basic Sr Clinical Endocrinolo¬ 
gy, 8th ed. New York: McGraw-Hill, 2007.) 
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substancia cinzenta periaquedutal, vermis cerebelar e 
micleos oculomotor, abducente e vestibular. 

^ Achados cimicos 

A sindrome classica compreende a triade: oftalmo- 
plegia, ataxia e estado confusional. As anormalida- 
des mais comuns sao nistagmo, paralisia do nervo 
abducente (VI) e paralisia do olhar horizontal ou 
combinado horizontal-vertical. A ataxia afeta princi- 
palmente a marcha; a ataxia dos bravos e incomum, 
assim como a disartria. O exame do estado mental 
revela confusao global com um disturbio importante 
da memoria imediata e da memoria recente. O esta¬ 
do confusional progride ate o coma em uma pequena 
porcentagem dos pacientes. A maioria dos pacientes 
tern neuropatia associada, sem abalos mioclonicos na 
regiao do tornozelo. Hipotermia e hipotensao podem 
ocorrer em decorrencia do envolvimento hipotalami- 
co. Anormalidades pupilares, incluindo leve aniso- 
coria ou uma rea^ao lenta a luz, ocasionalmente sao 
observadas. O esfrega^o de sangue periferico pode 
mostrar uma anemia macrocitica, e a RM pode mos- 
trar atrofia dos corpos mamilares (Figura 4-8). 

^ Tratamento 

O tratamento requer a administra^ao imediata de tia- 
mina. Uma dose inicial de 100 mg e administrada por 
via intravenosa, antes ou com dextrose, para evitar 
precipita^ao ou exacerba^ao do disturbio. A tiamina 
por via parenteral e mantida por varios dias. A neces- 
sidade de manuten^ao da tiamina, cerca de 1 mg/dia, 
geralmente esta disponivel na dieta, embora a absor- 



▲ Figura 4-8 RM coronal ponderada em T1 com con- 
traste, mostrando realce anormal dos corpos mamilares 
(setas) em um paciente com encefalopatia de Wernicke. 
(De Fauci A, Braunwald E, Kasper D, et al. Harrison's Prin¬ 
ciples of Internal Medicine. 17th ed. New York: McGraw- 
-Hill, 2008.) 


^ao enterica da tiamina em alcoolicos esteja prejudi- 
cada. 

Apos o tratamento, as anormalidades oculares 
geralmente come^am a melhorar em um dia, e a ata¬ 
xia e a confusao melhoram dentro de uma semana. 
Oftalmoplegia, nistagmo vertical e confusao aguda 
sao completamente reversiveis, em geral no periodo 
de um mes. O nistagmo horizontal e a ataxia, no en- 
tanto, se resolvem completamente em apenas 40% dos 
casos. A principal complica^ao a longo prazo da ence¬ 
falopatia de Wernicke e a sindrome de Korsakoff (ver 
Capitulo 5, Demencia e disturbios amnesicos). 

DEFICIENCIA DE VITAMINA 

A deficiencia de vitamina (cianocobalamina) pro- 
duz neuropatia periferica, degenera^ao aguda combi- 
nada da medula espinal (doen^a de sistemas combi- 
nados) afetando os tratos corticospinais e as colunas 
dorsais, ambliopia nutricional (perda visual) e disfun- 
9 ao cognitiva que varia de um leve estado confusional 
ate demencia ou psicose ("loucura megaloblastica"). 
Anormalidades neurologicas podem preceder o desen- 
volvimento de uma anemia macrocitica. A causa mais 
frequente de deficiencia de vitamina B ^2 ^ ^ anemia 
perniciosa, um defeito na produ^ao do fator intrinseco 
associado com gastrite atrofica, anticorpos anti-celulas 
parietais e acloridria, que sao mais comuns naqueles 
individuos com ascendencia do norte europeu. Outras 
causas incluem ressec^ao gastrica e dieta vegana. 

^ Achados cimicos 

Os sintomas de apresenta^ao geralmente sao causados 
pela anemia ou por tortura em posi(;:ao ortostatica, 
mas tambem podem ser neurologicos. Parestesias dis- 
tais, ataxia da marcha, uma sensa^ao de faixa apertan- 
do ao redor do tronco ou dos membros e o sinal de 
Lhermitte (uma sensa(;:ao semelhante ao choque ao 
longo da coluna, precipitada pela flexao do pesco^o) 
podem estar presentes. O exame fisico pode mostrar 
febre baixa, glossite, descolora^ao cutanea amarelada 
e hiperpigmenta^ao cutanea. O envolvimento cerebral 
leva a confusao mental, depressao, agita^ao ou psicose 
com alucina^oes. O envolvimento da medula espinal 
se manifesta por meio de comprometimento da sen- 
sibilidade vibratoria e do senso de posi^ao articular, 
ataxia sensorial da marcha e paraparesia espastica 
com respostas extensoras plantares. O envolvimento 
de nervos perifericos associado pode levar a perda dos 
reflexos tendinosos nas pernas e reten^ao urinaria. 

^ Achados laboratoriais 

Anormalidades hematologicas (Figura 4-9) incluem 
anemia macrocitica, leucopenia com neutrofilos hi- 
persegmentados e trombocitopenia com plaquetas 
gigantes. Como a deficiencia de folato pode causar 
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A Figura 4-9 Esfregaco de sangue periferico de urn 
paciente com deficiencia de vitamina mostrando ma- 
crocitos ovais (A) e neutrofilos hipersegmentados (B). (De 
Kaushansky K, Lichtman M, Beutler E, Kipps T. Willioms 
Hematology. 8th ed. New York: McGraw-Hill, 2010.) 


altera^oes idtoicas, o diagnostico deve ser confir- 
mado pelo nivel serico de vitamina B^ 2 - Quando esse 
nivel esta baixo (<100 pg/mL), um teste de Schilling 
determina se a causa e uma absor^ao intestinal defei- 
tuosa de vitamina B ^2 (como na anemia perniciosa). 
Na anemia perniciosa, a excre^ao urinaria de vita¬ 
mina B ^2 ^ anormalmente baixa, e essa anormalida- 
de pode ser corrigida pela coadministra^ao de fator 
intrinseco. O diagnostico pode ser dificil quando os 
sintomas cerebrais ocorrem sem anemia ou doen^a da 
medula espinal, o que requer que o nivel de vitami¬ 
na B ^2 seja determinado de rotina em pacientes com 
disturbios cognitivos, mielopatia ou neuropatia peri- 
ferica, independentemente de a anemia estar presente. 
Uma RM ponderada em T1 pode apresentar realce de 
contraste no cordao posterior em caso de mielopatia 
B ^2 (Figura 10-9) e anormalidades do sinal de T2 na 
encefalopatia B^ 2 ’ se resolvem com o tratamento. 


^ Tratamento 

O tratamento das manifesta^oes neurologicas e feito 
por administra^ao intramuscular imediata de ciano- 
cobalamina, assim que o sangue tiver sido coletado 
para determina^ao do nivel serico de vitamina B^ 2 - 
As inje^oes diarias sao continuadas por uma semana, 
e um teste de Schilling e realizado para determinar a 
causa da deficiencia. Se, como na anemia perniciosa, 
a deficiencia nao puder ser corrigida por comple- 
menta^ao dietetica ou tratamento da causa de base 
(p. ex., ma absor^ao intestinal), administra-se sema- 
nalmente uma inje^ao de vitamina B ^2 (normalmen- 
te 100 fxg) durante varios meses e, posteriormente, 
a intervalos mensais. Como alternativa, pode ser 
realizado um tratamento oral com 100 a 250 |ULg/dia, 
pois, mesmo na presen^a de um disturbio de absor- 
^ao, isso pode fornecer 5 p,g/dia. A reversibilidade 
das complica^oes neurologicas depende de sua du- 
ra^ao, e as anormalidades presentes por mais de um 
ano tern menor probabilidade de melhorar com o 
tratamento. 

A encefalopatia pode come^ar a melhorar dentro 
de 24 horas apos a primeira dose de vitamina B^ 2 ’ 
a recupera^ao neurologica completa, quando ocorre, 
pode levar varios meses. 


INSUFICIENCIA DE SISTEMAS ORGANICOS 


ENCEFALOPATIA HEPATICA 

A encefalopatia hepatica ocorre como uma compli- 
ca^ao de cirrose, shunts portossistemicos, hepatite 
cronica ativa ou necrose hepatica fulminante apos he¬ 
patite viral. O alcoolismo e o disturbio de base mais 
comum. A sindrome pode ser cronica e progressiva 
ou ter inicio subito; no ultimo caso, os fatores preci- 
pitantes frequentes sao hemorragia gastrintestinal, 
infec^ao sistemica, desidrata^ao e sedativos. Doen^as 
hepaticas produzem sintomas cerebrais pelo compro- 
metimento dos mecanismos de desintoxica^ao he- 
patocelular ou por meio de shunting portossistemico 
do sangue venoso. Como resultado, a amonia e talvez 
outras toxinas nitrogenadas se acumulam no sangue 
e se difundem para dentro do cerebro, onde parecem 
causar tumefa^ao astrocitaria e edema cerebral. 

^ Achados cimicos 

Os sintomas da encefalopatia podem preceder os sin¬ 
tomas sistemicos, como nausea, anorexia e perda de 
peso. Sangramento gastrintestinal recente, consumo 
de alimentos ricos em proteinas, uso de sedativos ou 
diureticos ou infec^ao sistemica podem causar des- 
compensa^ao clinica. 

O exame fisico pode revelar sinais sistemicos 
de doen^a hepatica. Disturbios cognitivos incluem 
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sonolencia, agita^ao e coma. Os reflexos oculares ge- 
ralmente sao ativos. Nistagmo, desvio ocular tonico 
para baixo e movimentos oculares nao conjugados 
podem ser observados. O sinal neurologico mais util 
de um disturbio metabolico, embora restrito a doen^a 
hepatica, e a asterixe (Figura 4-10) - um tremor em 
batimento das maos dorsifletidas ou dos pes, que 
resulta de um comprometimento do controle postu¬ 
ral. Outras anormalidades motoras incluem tremor, 
mioclonia, rigidez paratonica, espasticidade, postura 
decorticada ou descerebrada, e respostas extensoras 
plantares. Podem ocorrer sinais neurologicos, assim 
como convulsoes focais ou generalizadas. 

^ Achados laboratoriais 

Estudos laboratoriais mostram uma eleva^ao de bi- 
lirrubinas sericas, transaminases, amonia, tempo de 
protrombina (TP) e tempo de tromboplastina parcial 
(TTP), alem de alcalose respiratoria. A anormalida- 
de mais especifica do LCS e um nivel aumentado de 
glutamina (Figura 4-11). O eletroencefalograma 
(EEC) pode apresentar lentifica^ao difusa, com on- 
das trifasicas. 

^ Tratamento 

Os fatores subjacentes que podem ter precipitado a 
descompensa^ao aguda (discutida previamente) de- 
vem ser corrigidos e, quando indicado, a coagulopa- 
tia deve ser revertida com plasma fresco congelado 
ou vitamina K. A encefalopatia e tratada com rifa- 
ximina, um antibiotico de baixa absor^ao que reduz 
a quantidade de bacterias que produzem amonia no 
colo (200 mg por via oral, tres vezes ao dia), e lactu¬ 
lose, um dissacarideo nao absorvivel que reduz o pH 
do colo e a absor^ao da amonia (20 a 30 g por via oral 
ou retal, 3 a 4 vezes ao dia). A rifaximina tambem 



A Figura 4-10 Asterixe, um tremor em batida das 
maos ou dos pes em extensao, frequentemente esta as- 
sociada com encefalopatia hepatica, mas pode ser obser- 
vada em varies disturbios metabolicos. 
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A Figura 4-11 Variacao das concentracoes de gluta¬ 
mina no LCS na doenca encefalo-hepatica. (Reproduzida, 
com permissao, de Plum F. The CSF in hepatic encephalo¬ 
pathy. Exp Biol Med. 1971;4:34-41.) 


pode reduzir o tempo de recorrencia em pacientes 
em remissao de uma encefalopatia hepatica. Uma 
restrigao dietetica severa de proteinas nao e reco- 
mendada. O transplante de figado e necessario em 
alguns casos. Na encefalopatia hepatica, o prognos- 
tico esta mais bem correlacionado com a gravidade 
da disfungao hepatocelular do que com a disfungao 
neurologica. 

UREMIA 

Insuficiencia renal, especialmente quando tern inicio 
agudo ou se for rapidamente progressiva, pode produ- 
zir encefalopatia ou coma com hiperventilagao e ma- 
nifestagoes motoras acentuadas. Essas manifestagoes 
incluem tremor, asterixe, mioclonias e tetania. Con- 
vuls5es focais ou generalizadas e sinais neurologicos 
focais sao comuns, podendo ocorrer uma postura 
decorticada ou descerebrada. As anormalidades labo¬ 
ratoriais incluem aumento serico de ureia, creatinina 
e potassio, alem de acidose metabolica, mas sua gravi¬ 
dade se correlaciona muito pouco com os sintomas. O 
EEC apresenta uma lentidao difusa, e podem aparecer 
ondas trifasicas, pontas paroxisticas e ondas agudas. 

A abordagem aguda inclui hidratagao e restrigao 
de proteinas e de sal, alem do tratamento de compli- 
cagoes como as convulsoes. A conduta a longo prazo 
requer reversao da causa (p. ex., obstrugao do trato 
urinario), dialise ou transplante renal. Embora a dia- 
lise reverta a encefalopatia, a melhora clinica com 
frequencia esta retardada em relagao a normalizagao 
da ureia e da creatinina no soro. A propria dialise 
pode produzir uma encefalopatia, denominada sin- 
drome de desequilibrio da dialise, a qual parece re- 
sultar da hiposmolaridade. Isso e comum na primeira 
dialise de um paciente, podendo ser prevenida com 
a corregao mais gradual da uremia, ou com o uso de 
periodos de dialise mais curtos, a taxas de fluxo san- 
guineo reduzidas. 
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ENCEFALOPATIA PULMONAR 

Pacientes portadores de doen^a pulmonar, disturbios 
do tronco cerebral ou neurologicos, que afetam a fun- 
^ao respiratoria, podem desenvolver encefalopatia 
relacionada a hipoventila^ao. Os sintomas incluem 
cefaleia, confusao e sonolencia. Os exames mostram 
papiledema, asterixe ou mioclonias, e um estado 
confusional ou coma. Os reflexos tendinosos muitas 
vezes estao reduzidos, mas sinais piramidais podem 
estar presentes; convulsoes ocorrem ocasionalmente. 
A gasometria arterial mostra acidose respiratoria. O 
tratamento envolve apoio ventilatorio para diminuir a 
hipercapnia e manter uma oxigena^ao adequada. 

TRANSPLANTE DE ORGAOS 

O tratamento de uma insuficiencia de orgao por meio 
de transplante pode levar a estados confusionais agu- 
dos, como consequencia de complica^oes cirurgicas, 
tratamento com farmacos imunossupressores, aciden- 
te vascular cerebral, infec^ao oportunista, disturbios 
linfoproliferativos ou rejei^ao do transplante. Os pro- 
blemas encontrados dependem do tempo em rela^ao 
ao transplante e do orgao transplantado. 

Complica^oes cirurgicas que podem produzir 
encefalopatia incluem hipotensao, hipoxia, trombo- 
embolismo e embolismo gasoso, sendo mais comuns 
em transplantes cardiacos e hepaticos. 

Farmacos imunossupressores usados para pre- 
venir a rejei^ao do transplante podem causar estados 
confusionais agudos, por meio de efeitos diretos sobre o 
sistema nervoso, ou como uma consequencia do com- 
prometimento imunologico. Ciclosporina e tacrolimus 
produzem encefalopatia que pode estar associada com 
convulsoes, tremor, disturbios visuais, fraqueza, sinto¬ 
mas sensoriais ou ataxia. A RM mostra anormalidades 
na substancia branca subcortical. Os sintomas com 
frequencia estao associados com niveis excessivamente 
altos do farmaco no sangue e podem melhorar com a 
redu(;ao da dosagem. Corticosteroides podem produzir 
psicose, que pode responder a dexametasona. Algumas 
vezes, a abstinencia de corticosteroides esta associada a 
letargia, cefaleia, mialgia e artralgia. O imunossupressor 
OKT3 causa encefalopatia, meningite asseptica e con¬ 
vulsoes. Gabapentina, frequentemente, e usada para o 
tratamento de convulsoes em receptores de transplan¬ 
tes, em decorrencia de sua relativa falta de intera^ao 
farmacocinetica com outros farmacos, que muitas vezes 
sao administrados a esses pacientes. 

Infec^oes causando estados confusionais sao 
mais proeminentes apos transplante de medula ossea, 
mas tambem sao comuns apos transplantes de outros 
orgaos. Elas sao comparativamente raras no primeiro 
mes apos o transplante e, quando ocorrem, costumam 
refletir infec^ao preexistente no receptor ou no orgao 
doador, ou uma complica^ao perioperatoria. Dentro 


desse periodo, os microrganismos mais frequentes sao 
bacterias gram-negativas, virus herpes simples e fun- 
gos. Infec^oes oportunistas sao mais comuns entre 1 
e 6 meses apos o transplante, incluindo meningite ou 
encefalite aguda por Listeria, meningite cronica por 
Cryptococcus ou Mycobacterium tuberculosis, e abs- 
cessos cerebrais relacionados com infec^ao por Asper¬ 
gillus, Nocardia ou Toxoplasma. Passados seis meses, 
podem ser observadas infec^oes por citomegalovirus. 
Toxoplasma, Cryptococcus, Listeria ou Nocardia. 

O distiirbio linfoproliferativo apos transplante 
esta relacionado com imunossupressao e pode estar 
associado com linfoma primario do sistema nervoso 
central (SNC). 

Uma rejei^ao ao transplante tambem pode pro¬ 
duzir encefalopatia, especialmente em receptores de 
transplantes renais. 


MENINGITE, ENCEFALITE E SEPSE 


MENINGITE BACTERIANA 

Meningite bacteriana e a principal causa de estados 
confusionais agudos, e seu diagnostico precoce e 
crucial para um bom resultado. Condi^5es predispo- 
nentes incluem infec^ao sistemica (principalmente 
respiratoria) ou infec^ao parameningea, traumatismo 
craniano, defeitos anatomicos meningeos, neuro- 
cirurgia previa, cancer, alcoolismo e outros estados 
imunodeficitarios. Os microrganismos etiologicos 
variam com a idade e a presen^a de condi^5es predis- 
ponentes (Tabela4-7). 

PATOGENESE E PATOLOGIA 

As bacterias normalmente conseguem acessar o SNC 
pela coloniza^ao de membranas mucosas da nasofa- 
ringe, levando a uma invasao tecidual local, bactere¬ 
mia e dissemina^ao hematogenica do espa^o subarac- 
noide. A Listeria e uma exce^ao, pois ela e ingerida. As 
bacterias tambem podem se disseminar diretamente 
para as meninges, por defeitos anatomicos do cranio 
ou a partir de locais parameningeos, como os seios 
paranasais ou a orelha media. Capsulas bacterianas de 
polissacarideos, lipopolissacarideos e outras proteinas 
de membrana podem contribuir com a invasao bacte¬ 
riana e a virulencia. Os baixos niveis de anticorpos e 
complemento presentes no LCS sao inadequados para 
conter a infec^ao. A resposta inflamatoria resultante 
esta associada com a libera^ao de citocinas inflama- 
torias, que promovem permeabilidade da barreira 
hematoencefalica, edema cerebral vasogenico, altera- 
^oes no fluxo sanguineo cerebral e, talvez, toxicidade 
neuronal direta. 

Patologicamente, a meningite bacteriana se ca- 
racteriza por infiltra^ao leptomeningea e perivascular 
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com leucocitos polimorfonucleares e por um exsuda- 
to inflamatorio. Essas altera^oes tendem a ser mais 
evidentes sobre as convexidades cerebrals na infec^ao 
por Streptococcus pneumoniae e Haemophilus e, na 
base cerebral, por Neisseria meningitidis. Edema ce¬ 
rebral, hidrocefalia e infarto cerebral podem ocorrer, 
embora a invasao bacteriana do parenquima cerebral 
seja rara. 


Tabela 4-7 Agentes etiologicos e tratamento 
empirico na meningite bacteriana 


Idade ou 
condkao 

Agentes 

etiologicos 

Antibioticos 
de escolha 

Recem-nascido 

Estreptococo 
grupo B 

Bacilos gram- 
-negativos 

L monocytogenes 

Ampicilina^ 

4- 

Ceftriaxona'^ ou 
cefotaxima' 

Crianca 

5. pneumoniae 

N. meningitidis 

H. influenzae 

Ceftriaxona*^ ou 
cefotaxima' 

-B 

Vancomicina^ 

Adulto < 50 anos 

5. pneumoniae 

N. meningitidis 

Ceftriaxona^ ou 
cefotaxima* 

4- 

Vancomicina'* 

Adulto > 50 anos 

S. pneumoniae 

L monocytogenes 
Bacilos gram- 
-negativos 

Ceftriaxona® ou 
cefotaxima* 

-B 

Vancomicina® 

-B 

Ampicilina^ 

Disturbio da imu- 
nidade celular 

L monocytogenes 
Bacilos gram- 
-negativos 

Ceftriaxona® ou 
cefotaxima* 

4- 

Vancomicina'* 



4- 

Ampicilina^ 

Traumatismo cra- 
niano, neurocirur- 
gia ou derivacao 
de LCS 

Estafilococos 

Bacilos gram- 
-negativos 

5. pneumoniae 

Vancomicina^ 

-B 

Ceftazidima*" 


"A dose de ampicilina para recem-nascidos e de 100 mg/kg a cada 
oito horas. 

''A dose de ceftriaxona para recem-nascidos e criancas e de 50 a 100 
mg/kg por via IV a cada 12 horas. 

'A dose de cefotaxima para recem-nascidos e criancas e de 50 mg/ 
kg por via IV a cada 12 horas. 

''a dose de vancomicina e de 15 mg/kg a cada seis horas ate um 
maximo de 4 g por dia. 

^A dose de ceftriaxona para adultos e de 2 g por via IV a cada seis 
horas. 

^A dose de cefotaxima para adultos e de 2 g por via IV a cada seis 
horas. 

^A dose de ampicilina para adultos e de 2 g por via IV a cada guatro 
horas. 

^A dose de ceftazidima e de 50 a 100 mg/kg (ate um maximo de 2 
g) por via IV a cada oito horas. 


^ Achados cimicos 

Quando da apresenta^ao, a maioria dos pacientes tern 
sintomas de meningite por 1 a 7 dias. Esses sintomas 
incluem febre, confusao, vomito, cefaleia e rigidez de 
nuca, mas a sindrome completa nem sempre esta pre¬ 
sente (Tabela 4-8). 

O exame fisico pode evidenciar febre e sinais de 
infec^ao sistemica ou parameningea, como abscesso 
cutaneo ou otite. Uma erup^ao petequial ocorre em 50 
a 60% dos pacientes com meningite por N. meningiti¬ 
dis. Sinais de irrita^ao meningea (meningismo) sao 
observados em cerca de 80% dos casos, mas frequen- 
temente estao ausentes em pacientes muito j ovens e 
muito idosos, ou em pacientes com comprometimen- 
to profundo da consciencia. Esses sinais incluem ri¬ 
gidez de nuca a flexao passiva (sinal de Brudzinski) 
e resistencia a extensao passiva do joelho estando o 
quadril fletido (sinal de Kernig) (Figura 1-5). O nivel 
de consciencia, quando alterado, varia de confusao 
leve a coma. Podem ocorrer sinais neurologicos focais 
e paralisias de nervos cranianos. O papiledema e raro. 


Tabela 4-8 Achados cimicos em pacientes com 
meningite bacteriana 


Caracten'stica 

Porcentagem 
de pacientes 

Achados cimicos 

Cefaleia® 

87 

Rigidez de nuca® 

83 

Febre (> 38®C)® 

77 

Estado mental alterado® 

69 

Deficit neurologico focal 

33 

Erupcao cutanea 

26 

Papiledema 

3 

No minimo dois da tetrade classica (®acima) 

95 

Rigidez de nuca -b febre -b alteracao do 
estado mental 

44 

Achados laboratoriais 

Pressao do LCS > 200 mm de agua 

82 

Leucocitos no LCS > 100/mm^ 

92 

Leucocitos no LCS > 1.000/mm^ 

78 

Cultura de sangue positiva 

66 

TC de cranio alterada^ 

34 


"Tetrade classica. 

^Mais comumente, edema cerebral, sinusite ou otite, infarto recente 
ou hidrocefalia. 

Dados de van de Beek D, de Gans J, Spanjaard L, Weisfelt M, Reitsma 
JB, Vermeulen M. Clinical features and prognostic factors in adults 
with bacterial meningitis. N Engl J Med. 2004;351: 1849-1859. 
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^ Achados laboratoriais 

O sangue periferico pode revelar leucocitose poli- 
morfonucleada decorrente de infec^ao sistemica, ou 
leucopenia causada por imunodepressao. O micror- 
ganismo causal pode ser cultivado a partir do sangue 
em cerca de dois ter^os dos casos. Exames de imagem 
do torax, dos seios paranasais ou dos ossos mastoi- 
des podem indicar o local primario da infec^ao. Uma 
tomografia computadorizada (TC) ou uma RM pode 
mostrar um realce contrastado das convexidades ce¬ 
rebrals, da base do cranio ou do ependima ventricular. 
O EEG costuma apresentar lentidao difusa, e anorma- 
lidades focais sugerem a possibilidade de cerebrite fo¬ 
cal, forma^ao de abscesso ou cicatrizes. 

Embora esses estudos possam ser uteis, os exa¬ 
mes essenciais em todos os casos com suspeita de 
meningite sao a pun^ao lombar imediata e o exame 
do ECS. A pressao do ECS esta elevada em cerca de 
90% dos casos, e o aspecto do liquido varia de le- 
vemente turvo a francamente purulento. Em geral, 
observa-se uma contagem de leucocitos de 1.000 a 
10 .000/mm^, consistindo predominantemente de 
leucocitos polimorfonucleares, embora cdulas mo- 
nonucleares possam predominar na meningite por 
Listeria monocytogenes. Concentra^oes proteicas de 
100 a 500 mg/dL sao mais comuns. O nivel de glicose 
no ECS e inferior a 40 mg/dL em cerca de 80% dos 
casos, podendo ser tao baixo que nao possa ser medi- 
do. Esfrega^os de ECS corados por Gram identificam 
o microrganismo causal em 70 a 80% dos casos. A 
cultura de ECS, que e positiva em cerca de 80% dos 
casos, fornece um diagnostico definitivo e permite a 
determina^ao da sensibilidade antibiotica. A rea^ao 
em cadeia da polimerase tambem tern sido usada em 
amostras de ECS para identificar o agente etiologico 
na meningite bacteriana. 


^ Diagnostico diferencial 

Sinais de irrita^ao meningea tambto podem ser ob- 
servados com meningite nao bacteriana e hemorragia 
subaracnoidea. No entanto, a combina^ao de uma 
evolu^ao aguda com uma evolu^ao subaguda (dias em 
vez de semanas), pleocitose polimorfonuclear e glico¬ 
se baixa no ECS apontam para uma causa bacteriana. 
Meningite viral precoce pode produzir pleocitose poli¬ 
morfonuclear e sintomas identicos aqueles da menin¬ 
gite bacteriana, mas uma pun^ao lombar repetida apos 
6 a 12 boras demonstra um desvio para o predominio 
linfocitico na meningite viral, e o nivel de glicose do 
ECS e normal. A hemorragia subaracnoidea se dife- 
rencia pelo ECS sanguinolento a pun^ao, que nao me- 
Ihora com a remo^ao de quantidades maiores de ECS. 

► Prevencao 

Existem vacinas disponiveis para tres bacterias que 
podem causar meningite: H. influenza tipo b, N. me¬ 
ningitidis e S. pneumoniae. Lactentes com idades entre 
2 e 15 meses devem ser imunizados de rotina contra 
H. influenzae e S. pneumoniae. Crian^as e adolescen- 
tes com idades entre 1 e 18 anos e individuos mais 
idosos devem ser vacinados contra S. pneumoniae. 
Indica^oes adicionais para vacina^ao estao listadas 
na Tabela 4-9. O risco de contrair meningite por H. 
influenzae ou N. meningitidis pode ser reduzido nos 
familiares e em outros contatos dos pacientes afeta- 
dos, pela administra^ao profilatica de rifampicina a 
20 mg/kg/dia por via oral, em dose diaria unica, du¬ 
rante quatro dias (H. influenzae) ou em duas doses 
divididas durante dois dias (N. meningitidis). 

► Tratamento 

A menos que o exame fisico mostre anormalidades 
neurologicas focais ou papiledema, sugerindo uma 


Tabela 4-9 Vacinacoes contra meningite bacteriana 


Agente 

Indicates de rotina 

Indkacoes especiais 

H. influenzae tipo b 

N. meningitidis 

Criancas com idades de 2, 4, 6 e 12 a 

15 meses 

Criancas e adolescentes de 11 a 18 anos 
Calouros universitarios que residem em 
Casas do Estudante 

Recrutas do exercito 

Individuos que viajam para regioes 
endemicas 

Transplante de medula ossea, quimioterapia do cancer, 
infeccao por HIV, anemia falciforme, esplenectomia 

Deficiencia de complemento C5, 6, 7, 8 ou 9; esple¬ 
nectomia 

5. pneumoniae 

Criancas de 2, 4, 6 e 12 a 15 meses 
Adultos com idade > 65 anos 

Alcoolismo, asma, cirrose, implante coclear, vazamen- 
to de LCS, diabetes, doenca cardiaca, processo hemato- 
logico maligno, infeccao por HIV, insuficiencia renal ou 
sindrome nefritica, doenca pulmonar, transplante de 
orgao, anemia falciforme, tabagismo, esplenectomia 


Abreviacoes: LCS, liquido cerebrospinal; HIV, virus da imunodeficiencia humana. 
Dados do US Centers for Disease Control and Prevention (www.cdc.gov/vaccines). 
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lesao de massa, a pun^ao lombar deve ser realizada 
imediatamente; se o LCS nao for claro e incolor, o tra- 
tamento antibiotico (ver proximo paragrafo) deve ser 
iniciado sem demora. Quando existem sinais focais 
ou papiledema, devem ser coletados sangue e urina 
para cultura, com inicio de antibioticoterapia e rea- 
liza^ao de TC cerebral. Se o exame nao mostrar lesao 
focal que possa contraindicar a pun^ao lombar, ela 
entao e realizada. 

A escolha inicial de antibioticos e empirica, com 
base na idade do paciente e nos fatores predisponen- 
tes (ver Tabela 4-7). O tratamento e ajustado como 
indicado quando a colora^ao de Gram ou a cultura e 
o antibiograma estiverem disponiveis (Tabela 4-10). 
A pun^ao lombar pode ser repetida para avalia^ao da 
resposta ao tratamento. O LCS deve estar esteril apos 
24 boras, e uma redu^ao na pleocitose e na propor^ao 
dos leucocitos polimorfonucleares deve ocorrer em 
tres dias. 

A dexametasona, administrada imediatamente 
antes do inicio do tratamento antibiotico e mantida 
por quatro dias, pode melhorar o resultado e reduzir 
a mortalidade em pacientes imunocompetentes com 
meningite bacteriana confirmada. 

► Prognostico 

Complica^oes da meningite bacteriana incluem ce- 
faleia, convulsoes, hidrocefalia, SIADH, deficits neu- 
rologicos residuais (incluindo disturbios cognitivos e 
anormalidades de nervo craniano, principalmente do 
VII) e obito. Uma TC ou RM confirma a suspeita de 
hidrocefalia, e o equilibrio hidreletrolitico deve ser 
cuidadosamente monitorado para detectar SIADH. 
Infec^oes por N. meningitidis podem ser complicadas 
por hemorragia suprarrenal relacionada com menin- 
gococcemia (sindrome de Waterhouse-Friderichsen), 
resultando em hipotensao e, frequentemente, obito. 

A morbidade e a mortalidade da meningite bac¬ 
teriana sao altas. Obitos ocorrem em cerca de 20% 
dos adultos afetados e mais frequentemente com al- 
guns patogenos (p. ex., S. pneumoniae, bacilos gram- 
-negativos) do que com outros (p. ex., H. influenzae, 
N. meningitidis). Os fatores que pioram o prognostico 
incluem idades extremas, retardo no diagnostico e no 
tratamento, doen^a complicadora, estupor ou coma, 
convulsoes e sinais neurologicos focais. 

MENINGITE TUBERCULOSA 

A meningite tuberculosa deve ser considerada em 
pacientes que se apresentam com estado confusional, 
especialmente se existe uma historia de tuberculose 
pulmonar, alcoolismo, tratamento com corticoste- 
roides, infec^ao por HIV, ou outras condi^oes asso- 
ciadas com comprometimento das respostas imuno- 
logicas. Tambem deve ser considerada em pacientes 


Tabela 4-10 Tratamento da meningite bacteriana de 
causa conhecida 


Agentes 

etiologicos 

Antibioticos 
de escolha 

Duracao do 
tratamento 
(dias) 

Coloracao de Gram 

Cocos gram- 
-positivos 

Vancomicina^ 

e 

Ceftriaxona^ ou 
cefotaxima^ 

d 

Cocos gram- 
-negativos 

Penicilina 

d 

Bacilos gram- 
-positivos 

Ampicilina^ ou 
penicilina 

d 


e 

Gentamicina^ 


Bacilos gram- 
-negativos 

Ceftriaxona^ 
cefotaxima^ ou 
ceftazidima'' e 
gentamicina^ 

d 

Cultura de LCS 

5. pneumoniae 

Vancomicina^ 

e 

Ceftriaxona^ ou 
cefotaxima' 

10a 14 

H. influenzae 

Ceftriaxona^ 

7 

N. meningitidis 

Penicilina G® 

7 

L monocytogenes 

Ampicilina' e 
gentamicina^ 

14a21 

5. agalactiae 

Penicilina G^ 

14a21 

Bacilos entericos 
grom-negotivos 

Ceftriaxona^ ou 

cefotaxima' 

e 

Gentamicina^ 

21 

Pseudomonas 

aeruginosa, 

Acinetobacter 

Ceftazidima^ 

e 

Gentamicina^ 

21 


"A dose de vancomicina e de 15 mg/kg por via IV a cada seis horas 
ate urn maximo de 4 g por dia; rifampicina, 600 mg por via oral ou 
IV por dia, deve ser substituida por vancomicina em pacientes gue 
recebem dexametasona. 

“’A dose de ceftriaxona para criancas e de 50 a 100 mg/kg a cada 
12 horas; a dose para adultos e de 2 g por via IV a cada 12 horas. 

'A dose de cefotaxima para recem-nascidos e de 50 mg/kg por via IV a 
cada seis horas; a dose para adultos e de 2 g por via IV a cada 12 horas. 
"'o paciente deve ser tratado ate gue os resultados da cultura de LCS 
sejam conhecidos, com modificacao do tratamento de acordo com o 
microrganismo e a sensibilidade antibiotica. 

^A dose de penicilina G e de 300.00 unidades/kg/dia por via IV ate 
urn maximo de 24 milhoes de unidades/dia. 

'a dose de ampicilina para criancas e de 100 mg/kg/dia por via 
IV a cada oito horas; a dose para adultos e de 2 g por via IV a cada 
guatro horas. 

^A dose de gentamicina e de 1,5 mg/kg por via IV, seguida de 1 a 2 
mg/kg por via IV a cada oito horas. 

^A dose de ceftazidima e de 50 a 100 mg/kg (ate urn maximo de 2 
g) por via IV a cada oito horas. 
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de areas (p. ex., Asia, Africa) ou grupos (p. ex., sem 
teto e usuarios de drogas) com uma alta incidencia de 
tuberculose. 

^ Patogenese e patologia 

A meningite tuberculosa costuma resultar de reativa- 
^ao de infec^ao latente com Mycobacterium tubercu¬ 
losis. A infec^ao primaria, adquirida principalmente 
por inala^ao de perdigotos contendo bacilos, pode es- 
tar associada com a dissemina^ao metastatica de baci¬ 
los contidos no sangue dos pulmdes para as meninges 
e a superficie cerebral. Aqui os microrganismos per- 
manecem em estado dormente dentro de tuberculos, 
que mais tarde podem romper para dentro do espa^o 
subaracnoide, resultando em meningite tuberculosa. 

O principal achado patologico e um exsudato 
meningeo basal contendo, principalmente, cdulas 
mononucleares. Tuberculos podem ser observados 
sobre as meninges e a superficie cerebral. Os ven- 
triculos podem estar aumentados em tamanho, um 
resultado da hidrocefalia, e suas superficies podem 
apresentar exsudato ependimario ou ependimite gra¬ 
nular. A arterite pode resultar em infarto cerebral, e 
inflama^ao e fibrose basal podem comprimir os ner- 
vos cranianos. 

^ Achados ch'nicos 

Os sintomas geralmente estao presentes por menos 
de quatro semanas no momento da apresenta^ao e 
incluem cefaleia, febre, rigidez de nuca, vomito e le- 
targia ou confusao. 

Perda visual, comprometimento visual, diplopia, 
fraqueza focal e convulsoes tambem podem ocorrer. 
Uma historia de contato com casos conhecidos de tu¬ 
berculose geralmente esta ausente. 

Febre, sinais de irrita^ao meningea e um estado 
confusional sao os achados mais comuns ao exame 
fisico, mas podem estar ausentes. Papiledema, para- 
lisias oculares e hemiparesia ou paraparesia eventual- 
mente sao observados. Complica^oes incluem hipo- 
natremia, hidrocefalia, edema cerebral, perda visual, 
paralisias de nervo craniano (especialmente VI), blo- 
queio subaracnoide medular e acidente vascular cere¬ 
bral, que costuma afetar a capsula interna, os nucleos 
da base ou o talamo. 

Somente metade a dois ter^os dos pacientes apre- 
sentam um teste cutaneo positivo para tuberculose ou 
evidencia de infec^ao tuberculosa ativa documentada 
ao raio X de torax; a TC e mais sensivel. O diagnostico 
e estabelecido pelo exame do LCS. A pressao do LCS 
costuma estar aumentada, e o liquido geralmente e 
claro e incolor. Muitas vezes, e observada uma pleoci- 
tose linfocitica e de cdulas mononucleares, de 50 a 500 
cdulas/mL, mas pleocitose polimorfonuclear pode 
ocorrer precocemente e dar uma falsa impressao de 
meningite bacteriana. A proteina do LCS costuma es¬ 


tar acima de 100 mg/dL, podendo exceder 500 mg/dL, 
principalmente em pacientes com bloqueio espinal 
subaracnoide. O nivel de glicose costuma estar dimi- 
nuido e pode ser inferior a 20 mg/dL. Esfrega^os para 
bacilo alcool-acido-resistente (BAAR) do LCS (Fi- 
gura 4-12) devem ser realizados sempre que houver 
suspeita de meningite tuberculosa, mas sao positivos 
somente em uma minoria dos casos. O diagnostico 
definitivo, muitas vezes, e feito pela cultura do M. tu¬ 
berculosis a partir do LCS, um processo que geralmen¬ 
te leva varias semanas e requer grande quantidade de 
LCS para ter um rendimento maximo. Em alguns ca¬ 
sos, a rea^ao em cadeia da polimerase pode ser usada 
para o diagnostico. Uma TC ou RM pode mostrar re- 
alce das cisternas basais e das meninges corticais, ou 
hidrocefalia. 

^ Diagnostico diferencial 

Muitas outras condi^oes podem causar estado confu¬ 
sional de subagudo a cronico com pleocitose de mo¬ 
nonucleares (Tabela 4-11). Estes podem usualmente 
ser distinguidos, com base na historia, no exame fisico 
e nos exames laboratoriais apropriados. 

► Tratamento 

O tratamento deve ser iniciado o mais precocemente 
possivel; nao deve ser postergado enquanto se aguar- 
dam os resultados da cultura. A decisao de tratamento 



A Figura 4-12 Coloracao para bacilo alcool-acido- 
-resistente (BAAR) mostrando bacilos do Mycobacterium 
tuberculosis (bastoes vermelhos). 
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Tabela 4-11 Causas de meningite crdnica 

Causa 

Caracteristicas distintivas 

Infecciosa 

Bacteria 


Meningite bacteriana parcialmente tratada 

Historia de tratamento antibiotico 

Tuberculose 

BAAR no LCS e cultura 

Sifilis 

VDRL positivo no LCS 

Doenca de Lyme 

Historia de picada de carrapato, eritema migrons, paralisia do nervo facial 
(VII), polirradiculopatia dolorosa, sorologia positiva 

Leptospirose 

Mialgia, conjuntivas avermelhadas, sorologia positiva 

Brucelose 

Exposicao a gado, areas enzooticas 

Micoplasma 

Tosse, raio X de torax anormal 

Virus (HIV, EBV, HSV2) 

Sorologia para HIV ou EBV positiva, celulas de Mollaret no LCS (HSV2) 

Fungos 

Coloracao com tinta da India positiva ou antigeno criptococico positivo 
{Cryptococcus)} cultura de LCS positiva 

Parasitas 

Esfregaco de sangue (malaria), eosinofilia periferica ou do LCS, TC ou RM 
(toxoplasmose, cisticercose), sorologia positiva 

Infeccao parameningea 

Sinusite, otite, infeccao dentaria, vazamento de LCS 

Nao infecciosa 

Meningite neoplasica 

Glicose baixa no LCS, citologia positiva 

Meningite quimica 


Hemorragia subaracnoidea 

LCS xantocromico 

Farmacos (AINEs, antimicrobianos, IG IV, 
imunossupressores, alopurinol, lamotrigina, 
agentes intratecais, vacinacao) 

Historia de tratamento 

Uveomeningite^ 


Sarcoidose 

Eritema nodoso, dispneia, paralisia do nervo facial (VII), adenopatia hilar 
na radiografia de torax, biopsia positiva 

Sindrome de Behcet 

Ulceras urogenitais dolorosas, lesoes de pele semelhantes ao eritema no¬ 
doso, paralisia do nervo abducente (VI), ataxia, sinais corticospinais 

Granulomatose de Wegener 

Doenca do trato respiratorio superior e inferior, glomerulonefrite, neuro- 
patia craniana, mononeurite multipla 

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada 

Surdez, zumbido, alopecia, poliose, vitiligo 

Sindrome de Sjogren 

Xerostomia, xeroftalmia, neuropatia do trigemeo (V), teste de Schirmer 
positivo, ANA positivo (SSB/La), biopsia de labio 

Doenca de Fabry 

Dor neuropatica induzida pelo exercicio, angioqueratomas periumbilicais, 
acidente vascular cerebral 

Paquimeningite hipertrofica 

Neuropatias cranianas 


Abreviacoes: BAAR, bacilo alcool-acido-resistente; ANA, anticorpo antinuclear, de antinuclear antibody; LCS, liquido cerebrospinal; TC, tomo- 
grafia computadorizada; EBV, virus Epstein-Barr; HIV, virus da imunodeficiencia humana; IG IV, imunoglobulina intravenosa; RM, ressonancia 
magnetica; AINEs, anti-inflamatorios nao esteroides; VDRL, Venereal Disease Research Laboratory. 

""Uveite inclui disturbios inflamatorios da iris (irite), do corpo ciliar (ciclite) ou coroide (coroidite). 

Adaptada de Ginsberg L, Kidd D. Chronic and recurrent meningitis. Pract Neurol. 2008;8:348-361. 
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tern como base os achados do LCS, descritos previa- 
mente; pleocitose linfocitica e glicose baixa sao parti- 
cularmente sugestivas, mesmo quando os esfrega^os 
para BAAR sao negativos. 

Sao usados quatro farmacos para a fase inicial 
de dois meses de tratamento: isoniazida 300 mg, ri- 
fampicina 600 mg, pirazinamida 1.600 mg e estrep- 
tomicina 1.000 mg, administradas por via oral, uma 
vez ao dia. Durante os 7 a 12 meses subsequentes da 
fase de continua^ao, sao usadas somente isoniazida e 
rifampicina, nas mesmas dosagens. Para a meningi- 
te tuberculosa resistente a multiplos farmacos, a fase 
de inicia^ao e estendida a quatro meses e inclui cinco 
farmacos: amicacina ou canamicina (1.000 mg ao dia 
por via intravenosa ou intramuscular) e etionamida 
(1.000 mg), pirazinamida (1.600 mg), ofloxacina (800 
mg) e etambutol (1.200 mg) ou cicloserina (1.000 
mg) administradas diariamente por via oral. A fase 
de continua^ao envolve o tratamento adicional de 12 
a 18 meses com etionamida, ofloxacina e etambutol 
ou cicloserina, com as mesmas doses. Piridoxina, 
50 mg/dia, pode ser usada para reduzir a probabili- 
dade de neuropatia ou convulsoes, induzidas pela iso¬ 
niazida ou pela cicloserina. 

As complica^oes do tratamento incluem disfun- 
^ao hepatica (isoniazida, rifampicina, pirazinamida, 
etionamida), polineuropatia (isoniazida, cicloserina), 
neurite optica (etambutol) e ototoxicidade (estrepto- 
micina, amicacina, canamicina). 

Corticosteroides (p. ex., prednisona, 60 mg/dia 
por via oral em adultos ou 1 a 3 mg/kg/dia em crian- 
^as, reduzidos gradualmente em 3 a 4 semanas) sao 
indicados como terapia adjunta em pacientes HIV- 
-negativos. Seu uso esta associado com redu^oes na 
mortalidade, sequelas neurologicas e toxicidade de 
farmacos antituberculose. A utiliza^ao de corticoste¬ 
roides e especialmente justificada para pacientes com 
bloqueio subaracnoide medular e para aqueles grave- 
mente enfermos, com sinais neurologicos focais ou 
aumento da pressao intracraniana. No entanto, como 
os corticosteroides podem exacerbar a meningite fun- 
gica, um tratamento antifungico (ver adiante) deve 
ser adicionado aos corticosteroides, a nao ser que a 
meningite por fungos tenha sido excluida. 

Deriva^oes ventriculoperitoneais ou ventriculos- 
tomia endoscopica do terceiro ventriculo podem ser 
uteis para o tratamento da hidrocefalia. 

► Prognostico 

Mesmo com tratamento apropriado, aproximadamen- 
te, um ter^o dos pacientes com meningite tuberculosa 
falece. Fatores prognosticos adversos incluem idade 
< 5 ou > 50 anos, coma, convuls5es e infec^ao con- 
comitante por HIV. Sequelas neurologicas incluem 
disturbios cognitivos, perda visual, deficits motores e 
paralisias de nervos cranianos. 


MENINGITE SIFIUTICA 

A meningite sifilitica aguda ou subaguda costuma 
ocorrer dentro de dois anos apos a infec^ao sifilitica 
primaria (Figura 4-13). Ela e mais comum em adultos 
j ovens, afeta mais homens do que mulheres, e requer 
tratamento imediato para evitar manifesta^oes irre- 
versiveis da neurossifilis terciaria. 

Em cerca de um quarto dos pacientes com in- 
fec^ao por Treponema pallidum, o treponema ganha 
acesso ao SNC, onde produz uma meningite que ge- 
ralmente e assintomatica (neurossifilis assintomatica). 
A invasao assintomatica do SNC esta associada a ple¬ 
ocitose do LCS, proteina elevada e testes sericos para 
sifilis positivos. 

^ Achados cimicos 

Em alguns pacientes, a meningite sifilitica e um distur- 
bio clinico aparente, agudo ou subagudo. No momen- 
to da apresenta^ao, sintomas como cefaleia, nausea e 
vomito, rigidez de nuca, disturbios mentais, fraqueza 
focal, convulsoes, surdez e comprometimento visual 
geralmente estiveram presentes por ate dois meses. 

O exame fisico pode mostrar sinais de irrita^ao 
meningea, confusao ou delirium, papiledema, hemi- 
paresia e afasia. Os nervos cranianos mais frequente- 
mente afetados sao (em ordem) facial (VII), auditivo 
(VIII), oculomotor (III), trigemeo (V), abducente 
(VI) e optico (II), mas outros nervos tambto podem 
estar envolvidos. Em geral nao ha febre. 

O diagnostico e estabelecido pelos achados do 
LCS. A pressao inicial e normal ou levemente au- 
mentada. A pleocitose e linfocitica ou mononuclear, 
e a contagem de leucocitos costuma variar de 100 a 
1.000/mL. A proteina pode estar leve ou moderada- 
mente elevada (< 200 mg/dL), e a glicose pode estar 
levemente diminuida. Os testes de LCS, como o Ve¬ 
nereal Disease Research Laboratory (VDRL) e o anti- 
corpo de treponema fluorescente (FTA, de fluorescent 
treponemal antibody) no soro, ou os testes de micro- 
-hemaglutina^ao do treponema palido (MHA-TP) 
geralmente sao positivos. A eletroforese de proteinas 
do LCS pode mostrar discretas bandas de y-globulina 
(bandas oligoclonais) nao visiveis no LCS normal. 

^ Tratamento 

A meningite sifilitica aguda geralmente e um distur- 
bio autolimitado, sem sequelas ou com sequelas mi- 
nimas. Manifesta^oes mais avan^adas da neurossifilis, 
incluindo doen^a vascular e parenquimatosa (tabes 
dorsalis, paresia generalizada, neurite optica, mielite), 
podem ser prevenidas por meio de tratamento ade- 
quado da infec^ao sifilitica precoce. 

A meningite sifilitica e tratada com penicilina G, 
2 a 4 X 10^ unidades por via intravenosa a cada quatro 
horas, durante 10 dias. Para pacientes alergicos a pe- 
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Periodo latente (da infecgao ate o primeiro sintoma) 



▲ Figura 4-13 Intervale entre a infeccao sifilitica primaria e a neurossifilis sintomatica no momento da apresenta- 
cao. (GPI, paresia generalizada do insane, de general paresis of the insane.) 


nicilina, esta pode ser substitmda por tetraciclina ou 
eritromicina, 500 mg por via oral a cada seis horas, 
durante 20 dias. O LCS deve ser examinado a cada seis 
meses, ate que todos os achados sejam normais. Um 
novo ciclo de tratamento deve ser administrado se a 
contagem de cdulas no LCS ou a proteina continua- 
rem elevadas. 

DOENCA DE LYME 

^ Achados ch'nicos 

A doen^a de Lyme e um disturbio ligado ao carrapato 
que resulta de infeccao sistemica com a espiroqueta 
Borrelia burgdorferi. A maioria dos casos ocorre du¬ 
rante os meses de verao. A infeccao primaria pode se 
manifestar com uma lesao de pele anular e eritemato- 
sa em expansao (eritema migrans) (Figura 4-14), que 
geralmente aparece na coxa, na virilha ou na axila. 
Sintomas menos caracteristicos incluem fadiga, cefa- 
leia, febre, rigidez de nuca, dor articular ou muscular. 


anorexia, dor de garganta e nausea. O envolvimento 
neurologico pode estar retardado em ate 10 semanas, 
sendo caracterizado por meningite ou meningoence- 
falite e disturbios dos nervos cranianos, dos nervos 
perifericos ou das raizes nervosas; fraqueza facial bi¬ 
lateral decorrente do envolvimento do nervo craniano 
VII e especialmente comum. Anormalidades cardia- 
cas (defeitos de condu^ao, miocardite, pericardite, 
cardiomegalia e insuficiencia cardiaca) tambem po- 
dem ocorrer neste estagio. A meningite de Lyme ge¬ 
ralmente produz cefaleia importante, que pode estar 
acompanhada de sinais de irrita^ao meningea, foto- 
fobia, dor aos movimentos oculares, nausea e vomito. 
Na presen^a de encefalite, a condi^ao costuma ser leve 
e caracterizada por insonia, labilidade emocional, ou 
comprometimento da concentra^ao e da memoria. A 
doen^a de Lyme europeia difere clinicamente daquela 
observada nos EUA, na qual o agente infectante e a 
Borrelia garinii ou a Borrelia afzelii, o eritema migrans 
nao e uma caracteristica e a radiculopatia dolorosa 
(sindrome de Bannwarth) e comum. 
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▲ Figura 4-14 Eritema migrans decorrente de Borre- 
lia burgdorferi (doenca de Lyme). Cortesia de James Ga- 
thany. Public Health Image Library, US Centers for Disease 
Control and Prevention. 

^ Achados laboratoriais 

O LCS geralmente mostra uma pleocitose linfociti- 
ca, com 100 a 200 cdulas/mL, protema levemente 
aumentada e glicose normal. Bandas oligoclonais de 
imunoglobulina G (IgG) podem ser detectadas. O 
diagnostico definitivo costuma ser feito por exames 
sorologicos para B. burgdorferi, preferivelmente exa- 
me imunoenzimatico (Elisa) seguido por Western 
blot, mas a rea^ao em cadeia da polimerase, que pode 
amplificar o DNA espiroquetal no liquido sinovial, no 
sangue ou no LCS, tambto tern sido usada. 

► Tratamento 

As medidas preventivas incluem evitar areas infesta- 
das por carrapatos e usar repelentes e vestimentas de 
prote^ao. Quando for impossivel evitar essas areas. 
Tambem existe uma vacina para a doenca de Lyme, 
porem seu uso e controverso. 

Para pacientes com doenca de Lyme com envol- 
vimento de nervos cranianos ou perifericos, o trata¬ 
mento e feito com doxiciclina (100 mg duas vezes ao 
dia) ou amoxicilina (500 mg tres vezes ao dia), am- 
bas administradas por via oral durante 2 a 3 sema- 
nas. Quando ha meningite ou outro envolvimento do 
SNC, o tratamento intravenoso indicado e feito com 
ceftriaxona (2 g por via intravenosa ao dia) durante 
2 a 4 semanas. 

Os sintomas em geral se resolvem em 10 dias nos 
casos tratados. Infec^oes nao tratadas ou tratadas ina- 
dequadamente podem levar a oligoartrite recorrente 
e disturbios neurologicos, incluindo de memoria, 
linguagem e outros disturbios, fraqueza focal e ata¬ 
xia. Nesses casos, uma TC ou RM pode mostrar hi- 
drocefalia, lesoes na substancia branca, que lembram 


a esclerose multipla, ou anormalidades sugestivas 
de infarto cerebral. Sintomas cognitivos cronicos ou 
comportamentais nao devem ser atribuidos a encefa- 
lite de Lyme na ausencia de evidencia sorologica de 
exposi^ao a B. burgdorferi, anormalidades do LCS, ou 
sinais neurologicos focais. As manifesta^oes neurolo- 
gicas perifericas da doenca de Lyme sao discutidas no 
Capitulo 10. 

MENINGITE E ENCEFALITE VIRAL 

Infec^oes virais das meninges (meningites) ou do 
parenquima cerebral (encefalites), frequentemente, 
se apresentam como estados confusionais agudos. Os 
agentes causais mais comuns encontram-se listados 
na Tabela 4-12. Dados da historia que podem sugerir 
um virus especifico ou uma familia viral incluem epo- 
ca do ano, viagens recentes e contato com insetos ou 
outros animals, contatos sexuais e imunossupressao. 
Alguns virus (p. ex., os herpes-virus) podem causar 
meningite ou encefalite, enquanto outros afetam pre- 
ferencialmente as meninges (p. ex., os enterovirus) ou 
o parenquima cerebral (p. ex., os arbovirus). 

^ Patologia 

Infec^oes virais podem afetar o SNC de tres manei- 
ras - dissemina^ao hematogenica de uma infec^ao 
viral sistemica (p. ex., os arbovirus), dissemina^ao 
neural do virus por transporte axonal (p. ex., o her¬ 
pes simples, a raiva) e desmieliniza^ao pos-infeccio- 
sa autoimune (p. ex., varicela, influenza). As altera- 
^oes patologicas na meningite viral consistem em 
uma rea^ao inflamatoria meningea mediada por lin- 
focitos. A encefalite se caracteriza por espessamen- 
to perivascular, infiltra^ao linfocitica e prolifera^ao 
microglial, envolvendo principalmente as regioes 
subcorticais de substancia cinzenta. Inclusoes intra- 
nucleares ou intracitoplasmaticas com frequencia 
sao observadas. 

^ Achados cimicos 

As manifesta^oes clinicas da meningite viral in¬ 
cluem febre, cefaleia, rigidez de nuca, fotofobia, dor 
a movimenta^ao ocular e leve comprometimento da 
consciencia. Os pacientes em geral nao parecem tao 
doentes quanto aqueles com meningite bacteriana. A 
infec^ao viral sistemica pode causar erup^ao cutanea, 
faringite, linfadenopatia, pleurite, cardite, ictericia, 
organomegalia, diarreia ou orquite, e esses achados 
podem sugerir um agente etiologico especifico. Como 
a encefalite viral envolve o cerebro diretamente, po¬ 
dem ocorrer altera^oes mais pronunciadas da cons¬ 
ciencia, convulsoes ou sinais neurologicos focais. 
Quando sinais de irrita^ao meningea coexistem com 
sinais de disfun^ao cerebral, a condi^ao e denominada 
meningoencefalite. 
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Tabela 4-12 Agentes etiologicos na meningite e na encefalite viral 



Virus 

Estacao do ano 
ou geografia 

Vetor 

Caracten'sticas 

Meningite 

Enterovirus 

Ecovirus, coxsackie 

Verao, outono 

Humano 

Erupcao, gastrenterite, cardite 

Herpes-virus 

Herpes simples tipo 2 (HSV2) 

- 

Humano 

Recem-nascidos 


Virus varicela-zoster (VZV) 

- 

Humano 

Imunossupressao, erupcao 


Virus Epstein-Barr (EBV) 

- 

Humano 

Adolescentes; sindrome da mono- 
nucleose infecciosa 

Outros 

Virus da imunodeficiencia 
humana (HIV) 

- 

Humano 

Imunossupressao 


Parotidite 

Inverno, primavera 

Humano 

Principalmente meninos; parotidite, 
orquite, ooforite, pancreatite 


Coriomeningite linfocitica 

Outono, inverno 

Camundongo 

Faringite, pneumonia; pleocitose 
acentuada do LCS, glicose baixa no 
LCS; transmissivel por transplante 
de orgaos 

Encefalite 

Herpes-virus 

Herpes simples tipo 1 (HSV1) 

- 

Humano 

Focal, (especialmente lobo tempo¬ 
ral); tratavel com aciclovir 


Virus varicela-zoster (VZV) 

- 

Humano 

Imunossupressao; erupcao 


Virus Epstein-Barr (EBV) 

- 

Humano 

Adolescentes; sindrome da mono- 
nucleose infecciosa 

Arbovirus 

Japones 

Asia 

Mosquito 

Comum; vacina disponivel; alta 
mortalidade 


Carrapato 

Europa, Siberia 

Carrapato 

Vacina disponivel na Europa 


St. Louis 

Hemisferio Oci¬ 
dental 

Mosquito 

Comum nos EUA 


California 

America do Norte 

Mosquito 

Comum nos EUA; inclui a encefalite 
de La Crosse 


Equino do Oeste 

Hemisferio Oeste 

Mosquito 

Criancas 


Equino do Leste 

Hemisferio Oeste 

Mosquito 

Criancas 


Equino venezuelano 

Hemisferio Oeste 

Mosquito 

Criancas 


Powassam 

Nordeste dos EUA 

Carrapato 

Convulsoes (em criancas), sinais 
neurologicos focais 


Nilo Ocidental 

Verao 

Mosquito 

Idosos; alta mortalidade 

Rabdovirus 

Raiva 


Cachorro, mor- 
cego, guaxinim, 
gamba, raposa 

Profilaxia pos-exposicao disponivel; 
fatal depois que os sintomas apare- 
cem (hiperexcitabilidade, disfuncao 
autonomica, hidrofobia) 


^ Achados laboratoriais 

A analise do LCS e o exame laboratorial mais im- 
portante. A pressao do LCS e normal ou diminmda, 
e observa-se uma pleocitose linfocitica ou monociti- 
ca, com contagens celulares geralmente inferiores a 
1.000/mL. Contagens mais elevadas podem ser obser- 
vadas na coriomeningite linfocitica ou na encefalite 


por herpes simples. Uma pleocitose polimorfonuclear 
tambem pode ocorrer precocemente na meningite 
viral, enquanto hemacias podem ser observadas na 
encefalite por herpes simples. A proteina esta normal 
ou levemente aumentada (em geral, 80 a 200 mg/dL). 
A glicose costuma estar normal, mas pode estar dimi- 
nuida na parotidite, no herpes-zoster ou na encefali- 
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te por herpes simples. Colora^5es de Gram, culturas 
para fungos e bacterias e culturas para BAAR sao ne- 
gativas. Bandas oligoclonais e anormalidades da ele- 
troforese de proteinas no LCS podem estar presentes. 
Um diagnostico etiologico com frequencia pode ser 
feito a partir do LCS, por isolamento do virus, rea^ao 
em cadeia da polimerase ou detec^ao de anticorpos 
antivirals. 

Os hemogramas podem mostrar um leucograma 
normal, leucopenia ou leucocitose leve. Linfocitos 
atipicos no esfrega^o sanguineo e um teste Monospot 
positivo sugerem mononucleose infecciosa. Na paro- 
tidite, a amilase no soro costuma estar elevada; testes 
de fun^ao hepatica anormais estao associados com 
virus da hepatite e mononucleose infecciosa. O EEG 
esta difusamente lento, em especial quando existe en- 
volvimento cerebral direto. 

^ Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial da meningite com pleocito- 
se mononuclear inclui meningite bacteriana parcial- 
mente tratada, meningite sifilitica, fungica, parasita- 
ria e neoplasica e encefalomielite pos-infecciosa apos 
infec^oes ou vacina^oes (ver adiante). Evidencias de 
infec^ao viral sistemica e preparados a fresco de LCS, 
esfrega^os corados, culturas e citologia podem distin- 
guir entre essas possibilidades. Quando uma menin¬ 
gite viral precoce presumida esta associada com uma 
pleocitose polimorfonuclear inferior a 1.000 leucoci- 
tos/mL e uma glicose de LCS normal, pode ser usada 
uma de duas estrategias. O paciente pode ser tratado 
para meningite bacteriana ate que os resultados do 
LCS sejam conhecidos, ou o tratamento pode esperar 
e a pun^ao lombar pode ser repetida em 6 a 12 horas. 
Se a meningite tern origem viral, a segunda amostra 
deve apresentar uma pleocitose mononuclear. 

^ Prevencao e tratamento 

Existem a disposi^ao vacinas contra o virus varicela- 
-zoster e a encefalite japonesa, e uma profilaxia pos- 
-exposi^ao a raiva pode ser obtida por meio de imu- 
niza^ao ativa pela vacina combinada com imuniza^ao 
passiva, usando globulina humana imune a raiva. 
Exceto para o virus herpes simples (HSV, de herpes 
simplex virus) e para as encefalites pelo virus varice- 
la-zoster, no entanto, que sao sensiveis ao aciclovir 
(discutido na proxima se^ao), nao existe tratamento 
satisfatorio para meningite ou encefalite viral. A en¬ 
cefalite por citomegalovirus (CMV) pode responder 
a terapia de indu^ao durante tres semanas com uma 
combina^ao de ganciclovir (5 mg/kg por via intrave- 
nosa, duas vezes ao dia) e foscarnet (60 mg/kg por via 
intravenosa a cada oito horas, ou 90 mg/kg a cada 12 
horas), seguidos por uma terapia de manuten^ao du¬ 
rante 3 a 6 semanas com ganciclovir (5 mg/kg por via 


intravenosa ao dia) ou foscarnet (60 a 120 mg/kg por 
via intravenosa ao dia). Corticosteroides nao mostra- 
ram beneficio exceto nas sindromes pos-infecciosas 
mediadas imunologicamente. Cefaleia e febre podem 
ser tratadas com paracetamol ou farmacos anti-infla- 
matorios nao esteroides. As convulsoes geralmente 
respondem a fenitoina ou ao fenobarbital. Medidas 
de apoio em pacientes comatosos incluem ventila^ao 
mecanica e alimenta^ao intravenosa ou por sonda na- 
sogastrica. 

► Prognostico 

Os sintomas da meningite viral geralmente tern re- 
solu^ao espontanea em duas semanas, independente 
do agente causal, embora possam ser observados de¬ 
ficits residuais. O resultado da encefalite viral varia 
com o virus especifico - por exemplo, a encefalite 
equina do oeste e as infec^oes por HSV estao asso- 
ciadas com grande morbidade e altas taxas de mor- 
talidade. Taxas de mortalidade de ate 20% tambem 
foram relatadas na encefalite imunomediada apos 
infec^oes de sarampo. 

ENCEFALITE POR VIRUS HERPES SIMPLES 

O HSV tipo 1 (herpes oral) e a causa mais comum 
de encefalite esporadica fatal nos EUA. Aproximada- 
mente, metade dos casos envolve pacientes com mais 
de 50 anos. O virus migra ao longo dos axonios ner- 
vosos para os ganglios sensoriais, onde persiste em 
uma forma latente, podendo ser subsequentemente 
ativado. A encefalite por HSV tipo 1 pode resultar de 
infec^ao primaria ou reativa^ao de infec^ao latente. A 
encefalite por HSV neonatal, geralmente, resulta da 
aquisi^ao de HSV tipo 2 (herpes genital) durante a 
passagem pelo canal de parto de uma mae com lesoes 
genitals ativas. O envolvimento do SNC pelo HSV 
tipo 2 em adultos costuma causar meningite, mais do 
que encefalite. 

► Patologia 

A encefalite por HSV tipo 1 e um processo hemorra- 
gico agudo, necrosante e assimetrico, com rea^ao lin- 
focitica e de celula plasmatica, geralmente, envolven- 
do o lobo temporal e o lobo frontal inferior. Inclusoes 
intranucleares podem ser observadas nos neuronios 
e na glia. Pacientes que se recuperam apresentam ne¬ 
crose cistica das regioes envolvidas. 

^ Achados cimicos 

A sindrome clinica pode incluir cefaleia, rigidez de 
nuca, vomito, disturbios comportamentais, perda 
da memoria, anosmia, afasia, hemiparesia e convul¬ 
soes focais ou generalizadas. O herpes labial ativo e 
observado, algumas vezes, mas nao indica com se- 
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guran^a o HSV como causa da encefalite. A encefa- 
lite por HSV costuma ser rapidamente progressiva 
durante alguns dias, podendo resultar em coma ou 
obito. As sequelas mais comuns em pacientes que 
sobrevivem sao disturbios da memoria e do compor- 
tamento, refletindo assim a predile^ao do HSV por 
estruturas limbicas. 

^ Achados laboratoriais 

Na encefalite por HSV tipo 1, o LCS costuma mostrar 
pressao aumentada, pleocitose linfodtica ou mista lin- 
fodtica/polimorfonuclear (50 a 100 leucocitos/mL), 
proteina levemente aumentada e glicose diminuida 
em alguns casos. Em geral, o virus nao pode ser iso- 
lado do LCS, mas pode ser detectado pela rea^ao em 
cadeia da polimerase e por exame sorologico. O EEC 
pode apresentar complexos periodicos de ondas len- 
tas, que se originam de um ou de ambos os lobos tem- 
porais. A RM e mais sensivel que a TC para a detec^ao 
precoce do edema e do efeito de massa em um ou am¬ 
bos os lobos temporals e no giro do cingulo (Figura 
4-15). No entanto, os exames de imagem tambem po- 
dem ser normals. 

^ Diagnostico diferencial 

Os sinais e sintomas nao sao espedficos para a infec- 
^ao por herpes-virus. A maior dificuldade diagnostica 
e a distin^ao entre a encefalite por HSV e o abscesso 
cerebral, e muitas vezes os dois disturbios nao podem 
ser diferenciados somente em bases clinicas. Outras 
infec^oes do SNC e a vasculite tambem podem imi- 


tar uma encefalite por HSV. O diagnostico definitivo 
pode ser feito por biopsia das areas cerebrals afetadas, 
sendo o metodo de escolha a biopsia do local guiada 
por achados de EEC, TC ou RM. Porem, como o tra- 
tamento e mais eficaz quando iniciado precocemente, 
a abordagem mais comum e tratar os pacientes com 
possivel encefalite por HSV, de acordo com o que foi 
descrito no texto, reservando a biopsia para aqueles 
que nao melhoram. 

^ Tratamento 

O farmaco mais eficaz e o aciclovir, administrado por 
via intravenosa em uma dosagem de 10 a 15 mg/kg 
a cada oito horas, sendo cada dose administrada du¬ 
rante uma hora. O tratamento e mantido por 14 a 21 
dias. As complica^oes incluem eritema no local da 
infusao, disturbios gastrintestinais, cefaleia, erup^ao 
cutanea, tremor, convulsoes, encefalopatia ou coma. 
O tratamento e iniciado o mais precocemente possi¬ 
vel, pois o resultado final e bastante influenciado pela 
gravidade da disfun^ao no momento em que se inicia 
o tratamento. 

► Prognostico 

Os pacientes com menos de 30 anos de idade e aque¬ 
les que estao somente letargicos no inicio do trata¬ 
mento tern maior probabilidade de sobrevivencia 
que os pacientes mais idosos ou comatosos. A taxa de 
mortalidade e de cerca de 70% sem tratamento, sendo 
reduzida para aproximadamente 25% aos 18 meses 
em pacientes que recebem aciclovir. 



A Figura 4-15 RM na encefalite por herpes simples. As sequencias FLAIR I (A) e T2 (B) mostram leve efeito de 
massa, perda da diferenciacao entre substancia branca e cinzenta causada pelo edema, e envolvimento caracteristico 
do lobo temporal (seta). A imagem em T2 mostra o envolvimento tambem do outro lado. (Cortesia dej. Handwerke.) 
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INFECCAO POR VIRUS DA IMUNODEFICIENCIA 
HUMANA 

A sindrome da imunodeficiencia adquirida (Aids) e 
causada por infec^ao com o virus da imunodeficien¬ 
cia humana tipo 1 (HIV-1) e se caracteriza por infec- 
goes oportunistas, neoplasias malignas (principal- 
mente, linfoma nao Hodgkin ou sarcoma de Kaposi) e 
varios disturbios neurologicos. A transmissao ocorre 
por meio de atividade sexual ou transferencia de san- 
gue ou produtos do sangue contaminados. Individuos 
com risco especial de infec^ao incluem aqueles que 
praticam sexo sem prote^ao, usuarios de drogas intra- 
venosas que dividem agulhas, hemofilicos que recebe- 
ram transfusoes de fator VIII e seus parceiros sexuais. 

As complica^oes neurologicas da infec^ao por 
HIV incluem demencia (ver Capitulo 5), mielopatia 
(ver Capitulo 10), neuropatia (ver Capitulo 9) e aci- 
dente vascular cerebral (ver Capitulo 13). O HIV pode 
entrar no SNC pela penetra^ao da barreira hematoen- 
cefalica de monocitos circulantes infectados pelo HIV, 
ou por meio de infec^ao direta do plexo coroide ou 
de cdulas capilares endoteliais. Alem dos monocitos, 
do plexo coroide e do endotelio capilar, os virus in- 
fectam a microglia cerebral e os astrocitos, mas nao 
os neuronios ou oligodendrocitos. Pacientes com in- 
fec^ao sistemica por HIV tern um risco aumentado de 
envolvimento neurologico, mas tambem de infec^oes 
oportunistas e tumores. 

A. Meningite por HIV-1 

Pacientes infectados com HIV-1 podem desenvolver 
uma sindrome caracterizada por cefaleia, febre, sinais 
de irrita^ao meningea, paralisias de nervos cranianos 
(principalmente VII), outras anormalidades neurolo¬ 
gicas focais ou convulsoes. Isso costuma ocorrer no 
momento em que ocorre a soroconversao do HIV-1. 
Ocasionalmente, esta presente um estado confusio- 
nal. A meningite por HIV-1 esta associada com uma 
pleocitose mononuclear no LCS de ate cerca de 200 
cHulas/mm^ com proteina normal ou levemente au- 
mentada e glicose normal. O HIV pode ser detecta- 
do no LCS pela rea^ao em cadeia da polimerase. Os 
sintomas costumam se resolver de modo espontaneo 
dentro de um mes, aproximadamente. Outras causas 
de pleocitose associadas a infec^ao por HIV, incluindo 
meningite criptococica e toxoplasmose cerebral, de- 
vem ser excluidas. 

B. Meningite ou meningoencefalite criptococica 

A meningite ou meningoencefalite por Cryptococcus 
neoformans ocorre em pacientes com infec^ao por 
HIV e contagens de cdulas CD4 < 100/mm^ As ca- 
racteristicas clinicas incluem cefaleia, confusao, rigi- 
dez de nuca, febre, nausea e vomito, convulsoes e pa¬ 


ralisias dos nervos cranianos. A contagem de cdulas 
no LCS, as proteinas e a glicose podem estar normais; 
por isso, a colora^ao com tinta da India ou a determi- 
na^ao da titula^ao de antigenos criptococicos sempre 
devem ser feitas, quando existe suspeita de meningite 
criptococica, em pacientes infectados pelo HIV. Os 
exames de TC ou RM podem ser normais ou podem 
mostrar realce meningeo, criptococomas intraventri- 
culares ou intraparenquimatosos, pseudocistos gelati- 
nosos, abscessos ou hidrocefalia. O tratamento e feito 
com anfotericina B e flucitosina, seguidas de flucona- 
zol (ver se^ao sobre Meningite fungica). 

C. Toxoplasmose cerebral 

A toxoplasmose cerebral produz lesoes de massa in- 
tracerebrais em pacientes com infec^ao por HIV e 
contagens de cdulas CD4 < 200/mm^ Os sintomas 
de apresenta^ao incluem febre, cefaleia, altera^ao do 
estado mental e convulsoes. Anormalidades neurolo¬ 
gicas focais, como paralisias de nervos cranianos ou 
hemiparesia, tambem podem ocorrer. A RM e mais 
sensivel que a TC e revela uma ou mais les5es supra- 
tentoriais, com predile^ao pelas jun^oes de substancia 
cinzenta com substancia branca ou pelos micleos da 
base; com contraste, as lesoes podem apresentar um 
realce da borda. A pun^ao lombar pode estar con- 
traindicada na presen^a de lesoes de massa. Lesoes 
de massa intracerebrais em pacientes infectados pelo 
HIV costumam ser decorrentes de toxoplasmose ou 
linfoma primario do SNC (ver adiante), mas os dois 
disturbios podem nao ser clinicamente distinguiveis. 
Portanto, como a toxoplasmose e facilmente tratavel, 
pacientes com infec^ao por HIV e lesoes de massa in¬ 
tracerebrais, que nao sejam obviamente causadas por 
acidente vascular cerebral, devem ser tratados para 
uma presumivel toxoplasmose. O tratamento e feito 
com pirimetamina e sulfadiazina (ver se^ao sobre Me¬ 
ningite parasitaria). Acido folinico (10 a 25 mg diarios 
por via oral) tambem deve ser administrado para pre- 
venir a hemotoxicidade induzida pela pirimetamina. 
Ate 90% dos pacientes respondem favoravelmente ao 
tratamento nas primeiras semanas, e a maioria sobre- 
vive mais de seis meses. A ausencia de uma resposta 
ao tratamento para toxoplasmose deve levar a uma 
biopsia cerebral para o diagnostico de um possivel 
linfoma. 

D. Encefalite por dtomegalovirus 

O CMV produz encefalite em pacientes com infec^ao 
por HIV e contagens de cHulas CD4 < 50/mm^ O 
virus pode infectar neuronios, astrocitos, oligoden¬ 
drocitos, celulas endoteliais e celulas ependimarias. 
As caracteristicas clinicas incluem febre, confusao ou 
coma, convuls5es e sinais neurologicos focais. Mie¬ 
lopatia e radiculopatia tambem podem ocorrer. A 
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contagem de cdulas no LCS, as protemas e a glicose 
sao variaveis, mas o diagnostico pode ser feito no LCS 
pela rea^ao em cadeia da polimerase. O tratamento 
e feito com ganciclovir, 5 mg/kg por via intravenosa, 
duas vezes ao dia, sendo mantido ate que a contagem 
de cdulas CD4 exceda 100/mm^ 

E. Leucoencefalopatia multifocal progressiva 

Este disturbio desmielinizante e causado por infec^ao, 
com virus JC e ocorre em pacientes infectados pelo 
HIV e com contagens de cdulas CD4 < 100/mm^ 
Um estado mental alterado e acompanhado por si- 
nais neurologicos focais, incluindo hemianopsia, 
ataxia ou hemiparesia e convulsoes. Cefaleia e febre 
geralmente estao ausentes. Exames de TC ou RM po- 
dem mostrar uma ou mais lesoes da substancia bran- 
ca. O LCS normalmente mostra pleocitose linfodtica 
leve, proteina elevada e glicose normal, e a rea^ao em 
cadeia da polimerase pode fornecer evidencia de in- 
fec^ao por virus JC. Nao existe tratamento compro- 
vadamente eficaz. 

F. Linfoma primario do sistema nervoso central 

O linfoma primario do SNC e o tumor cerebral 
mais comum associado a infec^ao por HIV. As ca- 
racteristicas clinicas incluem estado confusional, 
hemiparesia, afasia, convulsoes, paralisias de nervos 
cranianos e cefaleia; sinais de irrita^ao meningea sao 
incomuns. O LCS costuma mostrar proteina eleva¬ 
da e leve pleocitose mononuclear, e a glicose pode 
estar baixa; a citologia raramente e positiva. A RM 
e mais sensivel que a TC e mostra uma lesao isolada 
ou multiplas lesoes, que podem nao ser distinguidas 
daquelas observadas na toxoplasmose. Pacientes 
com infec^ao por HIV e com uma ou mais lesoes in- 
tracerebrais de massa, que nao respondem ao trata¬ 
mento para toxoplasmose apos tres meses, devem ser 
submetidos a biopsia cerebral para diagnostico de 
linfoma. O tratamento de linfoma primario do SNC 
envolve corticosteroides, irradia^ao de todo o cere- 
bro e quimioterapia combinada com metotrexato e 
agentes adicionais, e esta associado com neurotoxici- 
dade cognitiva significativa. 

G. Outros disturbios 

Pneumonia por Pneumocystis carinii em pacientes 
com infec^ao por HIV pode levar a hipoxia e um es¬ 
tado confusional resultante. Pacientes com infec^ao 
por HIV, principalmente aqueles com envolvimento 
do SNC, podem ser especialmente sensiveis a farma- 
cos (p. ex., antidepressivos) e disturbios metabolicos, 
e o farmaco antirretroviral zidovudina pode produ- 
zir um estado confusional. Um acidente vascular ce¬ 
rebral pode ocorrer em pacientes com infec^ao por 


HIV, principalmente, quando ela e complicada por 
uma meningite criptococica, e pode levar a um es¬ 
tado confusional agudo. Convulsoes sao comuns na 
infec^ao por HIV, em especial na demencia associada 
ao HIV, na toxoplasmose cerebral ou na meningite 
criptococica, e as crises parciais complexas, assim 
como, o estado pos-ictal, que segue as convulsoes 
tonico-clonicas generalizadas, estao associadas com 
estados confusionais. 

MENINGITE FUNGICA 

Em uma pequena parcela dos pacientes com infec^oes 
fungicas sistemicas (micoses), os fungos invadem 
o SNC e produzem meningite ou lesoes intraparen- 
quimatosas focais (Tabela 4-13). Diversos fungos sao 
microrganismos oportunistas, que causam infec^ao 
em pacientes com cancer, naqueles que recebem cor¬ 
ticosteroides ou outros farmacos imunossupressores e 
em outros hospedeiros debilitados. O abuso de drogas 
intravenosas e uma via potencial para infec^ao com 
Candida e Aspergillus. A acidose diabetica esta forte- 
mente relacionada com mucormicose rinocerebral. 
As infec^oes meningeas por Coccidioides, Blastomyces 
e Actinomyces, por sua vez, costumam ocorrer em 
individuos previamente sadios. A infec^ao por Cryp¬ 
tococcus (a causa mais comum de meningite fungica 
nos EUA) e a infec^ao por Histoplasma podem ocor¬ 
rer em pacientes sadios ou imunossuprimidos. A me¬ 
ningite criptococica e a infec^ao fungica do sistema 
nervoso mais comum em pacientes com infec^ao por 
HIV, mas as infec^oes por Coccidioides e Histoplasma 
tambto podem ocorrer nesse cenario clinico. Fatores 
geograficos tambem sao importantes na epidemiolo- 
gia de certas micoses: o Blastomyces e observado prin¬ 
cipalmente no vale do Rio Mississipi, os Coccidioides 
ocorrem no sudoeste dos EUA e o Histoplasma e en- 
contrado no Leste e no Oeste dos EUA. 

^ Patogenese e patologia 

Os fungos chegam ao SNC por meio de dissemina- 
^ao hematogenica a partir dos pulmbes, do cora^ao, 
do trato gastrintestinal ou geniturinario, a partir da 
pele ou por extensao direta dos locais parameningeos, 
como as orbitas ou os seios paranasais. A invasao das 
meninges a partir de um foco de infec^ao contiguo e 
particularmente comum na mucormicose, mas tam¬ 
bem pode ocorrer na aspergilose e na actinomicose. 

Os achados patologicos nas infec^oes fungicas 
do sistema nervoso incluem uma rea^ao primaria 
meningea exsudativa mononuclear, abscessos focais 
ou granulomas cerebrals ou no espa^o epidural, in- 
farto cerebral relacionado a vasculites e aumento de 
tamanho ventricular causado pela hidrocefalia co- 
municante. 
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Tabela 4-13 Agentes etiologicos na meningite fungica 


Nome 

Oportunista 

Envolvimento 

sistemico 

Achados distintivos 
do LCS 

Tratamento (duracao) 

Especies de 
Aspergillus 

+ 

Pulmoes, seios para- 
nasais 

Pleocitose polimorfo- 
nuclear 

Voriconazol^ ou 

Anfotericina B^' ou 

Caspofungina^ (> 10 semanas) 

Blastomyces 

dermotitidis 


Pulmoes, pele, ossos, 
articulacoes, visceras 


Anfotericina B^ ' (4 a 6 semanas), depois 
Fluconazol^ ou 

Itraconazol^ ou 

Voriconazol^ (> 12 meses) 

Especies de 
Candida 

+ 

Membranas mucosas, 
pele, esofago, trato 
geniturinario, coracao 

Coloracao de Gram 

Fluconazol^ ou Anfotericina B'' (ate afebril 
com culturas de sangue negativas por 
duas semanas) 

Coccidioides 

immitis 

- 

Pulmoes, pele, ossos 

Fixacao de comple- 
mento do LCS 

Itraconazol^ ou 

Fluconazol® (> 1 ano) 

Cryptococcus 

neoformons 

± (HIV) 

Pulmoes, pele, ossos, 
articulacoes 

Liquido viscoso, tinta 
da India, antigeno 
criptococico 

Anfotericina B® ' com ou sem 

Flucitosina^ (duas semanas) depois 
Fluconazol^ (8 a 10 semanas) 

Histoplosmo 

copsulotum 

+ 

Pulmoes, pele, mem¬ 
branas mucosas, cora¬ 
cao, visceras 


Anfotericina B® ' (duas semanas) ou 
Itraconazol' (6 semanas a 12 meses) 

Especies de 
Mucor 

+ (diabe¬ 
tes) 

Orbitas, seios para- 
nasais 

■ 

Anfotericina B^® (10 a 12 semanas) mais 
debridamento e correcao de hiperglicemia 
e acidose 

Actinomyces 

isroelir 


Mandibula, pulmoes, 
abdome, orbitas, seios 
paranasais, pele 

Granulos de enxofre, 
coloracao de Gram, 
esfregaco para BAAR 

Penicilina G" (6 a 12 meses) 

Especies"" de 
Nocordio 

-H 

Pulmoes, pele 

Coloracao de Gram, 
esfregaco para BAAR 

Trimetoprim/sulfametoxazor e 

Ceftriaxona^ e 

Amicacina'’(> 1 ano) 


Abreviacoes: BAAR, bacilo alcool-acido-resistente; LCS, liquido cerebrospinal; HIV, virus da imunodeficiencia humana. 

"A dose de voriconazol e de 6 mg/kg a cada 12h por via IV por urn dia, depois 4 mg/kg/dia por via IV. 

^A dose de anfotericina B deoxicolato e de 1 a 1,5 mg/kg/dia por via IV. 

'Formulacoes lipidicas da anfotericina B tern eficacia similar e nefrotoxicidade reduzida, mas apresentam alto custo. Doses eguivalentes sao 
de 1 a 1,5 mg/kg de anfotericina B deoxicolato = 5 mg/kg de anfotericina B complexo lipidico (ABIC, de amphotericin B lipid complex) = 3 
a 5 mg/kg de anfotericina B lipossomal (L-AmB, de liposomol amphotericin B) = 3 d 4 mg/kg de anfotericina B colesterol sulfato complexo 
(ABCD, de omphotericin B cholesterol sulfate complex). 

''a dose de caspofungina e de 70 mg por via IV em dose unica, seguida de 50 mg/dia por via IV. 

^A dose de fluconazol e de 400 a 800 mg por via oral ao dia. 

^A dose de itraconazol e de 200 mg por via oral duas vezes ao dia. 

^A dose de voriconazol e de 200 a 400 mg por via oral duas vezes ao dia. 

^A dose de fluconazol e de 800 mg por via IV em dose unica, depois 400 mg por via oral ao dia. 

'A dose de anfotericina B deoxicolato e de 0,5 a 1 mg/kg/dia por via IV. 

'A dose de flucitosina e de 25 mg/kg por via oral guatro vezes ao dia. 

^A dose de fluconazol e de 400 mg por via oral ao dia. 

'a dose de itraconazol e de 200 mg por via oral tres vezes ao dia, durante tres dias, depois 200 mg por via oral duas vezes ao dia. 
'^Actinomyces e Nocordio sao bacterias, mas muitas vezes sao consideradas em conjunto com os fungos, pois o aspecto filamentar lembra 
0 dos fungos. 

"A dose de penicilina G e de 18 a 24 milhoes de unidades por via IV durante 2 a 6 semanas, depois por via oral durante 6 a 12 meses. 

“A dose de trimetoprim/sulfametoxazol e de 15 mg de trimetoprim/kg/dia por via IV, depois 160/800 mg por via oral duas vezes ao dia. 

^A dose de ceftriaxona e de 2.000 mg/dia, administrada por via IV durante varias semanas, passando depois para via oral. 

'’A dose de amicacina e de 15 mg/kg/dia, administrada por via IV durante varias semanas, passando depois para via oral. 

Adaptada, em parte, de Anonymous. Antifungal drugs. Treat Guidel Med Lett. 2009;7:95-102. 
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^ Achados ch'nicos 

A meningite fungica costuma ser uma doen^a suba- 
guda e clinicamente lembra a meningite tuberculosa. 
Nausea e vomito, perda visual, convulsoes ou fraque- 
za focal podem ser notados, enquanto a febre pode 
estar ausente. Em um paciente diabetico com acidose, 
queixas de dor facial ou ocular, secre^ao nasal, prop- 
tose ou perda visual, o medico deve ficar atento a pro- 
babilidade de uma infec^ao por Mucor. 

O exame cuidadoso da pele, das orbitas, dos seios 
e do torax pode revelar evidencia de infec^ao fungica 
sistemica. O exame neurologico pode mostrar sinais 
de irrita^ao meningea, um estado confusional, papile- 
dema, perda visual, ptose, exoftalmo, paralisia de ner- 
vo ocular ou de outros nervos cranianos e anormali- 
dades neurologicas focais, como hemiparesia. Devido 
a alguns fungos (p. ex.. Cryptococcus) poderem causar 
compressao da medula espinal, pode haver evidencia 
de sensibilidade na coluna, paraparesia, sinais pirami- 
dais nas pernas e perda da sensibilidade nas pernas e 
no tronco. 

^ Achados laboratoriais 

Culturas de sangue devem ser coletadas. A glicose se- 
rica e os niveis gasometricos do sangue arterial devem 
ser determinados em pacientes diabeticos. A urina 
deve ser examinada para Candida. Raios X de torax 
podem mostrar linfadenopatia hilar, infiltrados em 
manchas ou miliares, cavita^ao ou derrame pleural. 
Os exames de TC ou RM podem demonstrar lesoes 
em massa intracerebrais, associadas com Cryptococ¬ 
cus (Figura 4-16) ou outros microrganismos, uma 
fonte de infec^ao contigua na orbita ou nos seios pa- 
ranasais, ou hidrocefalia. 

A pressao do LCS pode estar normal ou elevada, 
e o liquido geralmente e claro, mas pode ser viscoso 
na presen^a de numerosos criptococos. Uma pleoci- 
tose linfocitica de ate 1.000 cdulas/mm^ e comum, 
mas uma contagem celular normal ou uma pleocitose 
polimorfonuclear podem ser observadas na meningi¬ 
te fungica recente; contagens de celulas normais sao 
comuns em pacientes imunossuprimidos. A infec^ao 
por Aspergillus produz, principalmente, uma pleocito¬ 
se polimorfonuclear. A proteina do LCS, que no inicio 
pode ser normal, aumenta posteriormente, em geral 
a niveis que nao excedem 200 mg/dL. Niveis altos (de 
ate 1 g/dL) sugerem possivel bloqueio subaracnoide. 
A glicose esta normal ou diminuida, mas raramen- 
te esta abaixo de 10 mg/dL. O exame microscopico 
de esfrega^os corados por Gram, acido-resistentes 
e preparados de tinta da India, podem revelar o mi- 
crorganismo infectante. Culturas de fungos do LCS 
e de outros tecidos corporals devem ser obtidas, mas 
frequentemente sao negativas. Na suspeita da mucor- 
micose, e essencial a biopsia do tecido afetado (geral- 



A Figura 4-16 RM ponderada em T2 na meningite 
criptococica. Nota-se o aumento bilateral do sinal nos 
nucleos da base (setas) enquanto o talamo e relativa- 
mente poupado (T). Isso e causado pelos cistos fungicos 
gelatinosos no territorio das arterias lenticuloestriadas. 
(Cortesia de A. Gean.) 

mente, a mucosa nasal). Estudos sorologicos do LCS 
incluem antigeno criptococico e fixa^ao de comple- 
mento de anticorpo Coccidioides. O antigeno cripto¬ 
cocico e mais sensivel a tinta da India para a detec^ao 
do Cryptococcus, devendo sempre ser procurado no 
LCS e no soro, quando ha suspeita desse microrganis- 
mo, como em pacientes com infec^ao por HIV. 

^ Diagnostico diferencial 

A meningite por fungos pode imitar um abscesso 
cerebral e outras meningites subagudas ou cronicas, 
como aquelas causadas por tuberculose ou sifilis. 
Achados do LCS e exames de TC ou RM sao uteis no 
diagnostico diferencial. 

^ Tratamento e prognostico 

Anfotericina B e o tratamento mais comum para a 
meningite por fungos, mas a nefrotoxicidade e co¬ 
mum e pode estar acompanhada de febre, calafrios, 
hipocalemia, hipomagnesemia e anemia. Formula- 
9 oes mais recentes, com base em lipideos, sao menos 
nefrotoxicas. Em pacientes com meningite por Cocci¬ 
dioides ou naqueles que nao respondem ao tratamento 
intravenoso, por vezes e usada anfotericina B intrate- 
cal (geralmente, administrada por um reservatorio 
de Ommaya). Flucitosina costuma ser administrada 
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juntamente com anfotericina B para o tratamento 
da meningite criptococica; esse medicamento pode 
causar supressao da medula ossea, que, em geral, e re- 
versivel, e a dose deve ser reduzida em pacientes com 
insuficiencia renal. Os azois, incluindo fluconazol, 
itraconazol e voriconazol, sao agentes antifungicos de 
primeira linha para a meningite decorrente de varias 
micoses. A maioria pode causar erup^oes cutaneas, 
nausea e aumento das transaminases sericas, e o vo¬ 
riconazol tambem pode produzir disturbios visuais 
transitorios, consistindo em altera^oes perceptuais, 
fotofobia, visao borrada ou altera^oes na visao das 
cores. A mortalidade nas meningites fungicas e alta, 
complica^oes do tratamento sao comuns e sequelas 
neurologicas sao frequentes. 

INFECCOES PARASITARIAS 

Infec^oes protozoarias e helminticas sao causas im- 
portantes de doen^a do SNC, especialmente em pa¬ 
cientes imunossuprimidos (incluindo aqueles com 
infec^ao por HIV) e em certas regioes do mundo (Ta- 
bela 4-14). Rickettsia, a bacteria parasitica que causa 
a febre das Montanhas Rochosas, raramente afeta o 
sistema nervoso. 

A. Malaria 

A malaria, a infec^ao parasitaria mais comum em hu- 
manos no mundo todo, e causada pelo protozoario 
Plasmodium falciparum ou outras especies de Plas¬ 
modium, transferido a humanos pela femea do mos¬ 
quito Anopheles. As caracteristicas clinicas incluem 
febres, calafrios, mialgias, nauseas e edema pulmonar. 
O envolvimento central e raro, mas ocorre quando o 
plasmodio atinge o SNC dentro de hemacias infec- 
tadas, causando oclusao dos capilares cerebrals. O 
envolvimento neurologico torna-se aparente sema- 
nas apos a infec^ao. Alem dos estados confusionais 
agudos, a malaria cerebral pode produzir convulsoes 
e, raramente, anormalidades neurologicas focais. O 
diagnostico e feito quando se encontram plasmodios 
nas hemacias em esfrega^os de sangue periferico (Fi- 
gura 4-17). O LCS pode apresentar pressao aumen- 
tada, xantocromia, pleocitose mononuclear ou pro- 
teina levemente aumentada. O tratamento e descrito 
na Tabela 4-14. As artemisininas sao os farmacos de 
primeira linha para a malaria cerebral, mas nao estao 
facilmente disponiveis nos EUA. A administra^ao de 
quinidina deve ser acompanhada de monitora^ao do 
ECG para detectar prolongamento do segmento QTc. 
Hipoglicemia pode ocorrer em pacientes tratados e 
requer administra^ao IV de dextrose. Edema cerebral 
nao e um achado consistente. Manitol e corticosteroi- 
des nao sao uteis e podem ser deleterios. A taxa de 
mortalidade na malaria cerebral e de aproximada- 
mente 20%. 


B. Toxoplasmose 

A toxoplasmose resulta da ingestao de cistos de To¬ 
xoplasma gondii presentes na came crua ou nos ex- 
crementos de gato, e, geralmente, e assintomatica. A 
infec^ao sintomatica esta associada com processo ma- 
ligno subjacente, tratamento imunossupressor ou in- 
fec^ao por HIV. As manifesta^oes sistemicas incluem 
erup^ao cutanea, linfadenopatia, mialgias, artralgias, 
cardite, pneumonite e esplenomegalia. O envolvimen¬ 
to do SNC leva a lesoes de massa ou encefalites, e os 
sinais e sintomas incluem cefaleia, altera^ao do esta- 
do mental, convulsoes e deficits focais. O LCS mostra 
pleocitose mononuclear leve ou aumento leve da pro- 
teina, e o microrganismo pode ser observado em exa- 
mes a fresco ou LCS centrifugado. A RM e superior a 
TC para a demonstra^ao caracteristica de lesoes com 
bordas contrastadas (Figura 4-18). O diagnostico 
pode ser feito por metodos sorologicos. O tratamento 
e apresentado na Tabela 4-14. Acido folico, 10 mg dia- 
rios por via oral, e adicionado para prevenir leucope- 
nia e trombocitopenia induzidas pela pirimetamina. 

C. Meningoencefalite amebiana primaria 

A ameba livre Naegleria fowleri causa meningoence¬ 
falite amebiana primaria em pessoas jovens previa- 
mente sadias, expostas a agua quente e poluida. Essa 
condi^ao e relatada com mais frequencia no sudeste 
dos EUA. 

As amebas conseguem entrar no SNC pela placa 
cribriforme, produzindo uma meningoencefalite difu- 
sa que afeta a base dos lobos frontais e a fossa posterior. 
A condi^ao caracteriza-se por cefaleia, febre, nausea 
e vomito, sinais de irrita^ao meningea e comprome- 
timento do estado mental. O LCS mostra uma pleo¬ 
citose polimorfonuclear, com aumento da proteina e 
diminui^ao da glicose; trofozoitos refrativos, altamen- 
te moveis, podem ser eventualmente observados em 
exames de microscopia do LCS fresco. As op^oes de 
tratamento estao listadas na Tabela 4-14, mas a doen^a 
costuma ser fatal dentro de uma semana. 

D. Encefalite amebiana granulomatosa 

A encefalite amebiana granulomatosa resulta da in- 
fec^ao por especies de Acanthamoeba/Hartmanella e 
costuma ocorrer com doen^a cronica ou imunossu- 
pressao. O disturbio dura, normalmente, 1 semana a 
3 meses, sendo caracterizado por meningite subagu- 
da ou cronica e encefalite granulomatosa. Cerebelo, 
tronco cerebral, micleos da base e hemisferios cere¬ 
brals sao afetados. Um estado confusional agudo e o 
achado clinico mais comum. Febre, cefaleia e sinais 
meningeos ocorrem em aproximadamente metade 
dos pacientes. Convulsoes, hemiparesia, paralisias de 
nervos cranianos, ataxia cerebelar e afasia tambem 
podem ser observadas. A pleocitose do LCS pode ser 
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Tabela 4-14 Infeccoes parasitarias do sistema nervoso central 


Parasita 

Oportunista 

Tratamento 

Protozoario 

Plasmodium falciparum (malaria) 


Quinidina^ 

depois 

[Quinina^ 

e 

Doxiciclina'] 

Toxoplasma gondii 

± 

Pirimetamina'* 
e Sulfadiazina® 

Noeglerio fowleri (meningoencefalite amebiana primaria) 

- 

Anfotericina B* 

Especies 6e Aconthomoebo ou Hortmonello (encefalite amebiana granulomatosa) 


Nenhum^ 

Helminto 

Taenia solium (cisticercose) 


Anticonvulsivantes 

Albendazol*" 

Prednisolona' 

Cirurgia' 

Angiostrongylus contonensis (meningite eosinofilica) 


Nenhum 

ou 

Prednisolona' 

Remocao de LCS 

[Albendazol^ 

ou 

Mebendazol*] 

Rickettsia 

Rickettsia rickettsii (febre maculada das Montanhas Rochosas) 


Cloranfenicor 

ou 

Doxiciclina' 


"A dose de quinidina e de 10 a 15 mg base/kg IV, seguida de 0,02 mg base/kg/min por via IV, ate que possa ser administrado tratamento 
nor via oral; quinina por via IV e artesunato sao as alternativas. 

dose de quinina e de 650 mg por via oral a cada oito boras, durante 3 a 7 dias. 

'A dose de doxiciclina e de 100 mg por via oral duas vezes ao dia, durante sete dias. 

"'a dose de pirimetamina e de 200 mg por via oral em dose unica, seguida de 50 a 75 mg/dia por via oral, durante 3 a 6 semanas. 

^A dose de sulfadiazina e de 1 a 1,5 g por via oral quatro vezes ao dia, durante 3 a 6 semanas. 

^A dose de anfotericina B deoxicolato e de 0,5 a 0,75 mg/kg por via IV duas vezes ao dia, durante tres dias; depois, 1 mg/kg/dia por via 

IV, durante seis dias, alem de 1,5 mg/kg/dia administrados por via intratecal por dois dias, depois 1 mg/dia por via IV em dias alternados, 
durante oito dias. 

^Ha relatos de sobrevida em alguns cases apos tratamento com diversos regimes de farmacos multiplos (p. ex., pentamidina, sulfadiazina, 
flucitosina e fluconazol ou itranidazol). 

V dose de albendazol e de 7,5 mg/kg por via oral duas vezes ao dia, durante uma semana. 

'A dose de prednisolona e de 20 mg por via oral tres vezes ao dia, durante 10 dias. 

^Ocorrem hidrocefalia ou cistos intraventriculares, subaracnoides, espinais ou oculares. 

^A dose de albendazol e de 7,5 mg/kg por via oral duas vezes ao dia, durante duas semanas. 

'a dose de mebendazol e de 5 mg/kg por via oral duas vezes ao dia, durante duas semanas. 

""A dose de cloranfenicol e de 12,5 mg/kg por via oral quatro vezes ao dia, durante uma semana. 

Adaptada, em parte, de Anonymous. Drugs for parasitic infections. Treat Guidel Med Lett. 2010;8 (Suppl):e1-e20. 


linfocitica ou polimorfonuclear, a protema esta eleva- 
da, e a glicose esta baixa ou normal. Nas prepara^oes a 
fresco do LCS podem ser observados trofozoitos com 
motilidade lenta. Tratamento bem-sucedido, ocasio- 
nalmente, tern sido relatado (Tabela 4-14). 


E. Cisticercose 

A cisticercose e a infec^ao helmintica mais comum 
do SNC, sendo mais frequentemente observada no 
Mexico, na America Central e na America do Sul, na 
Africa e na Asia. A infec^ao ocorre apos a ingestao 
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A Figura 4-17 Esfregaco de sangue periferico de um 
paciente com malaria Plasmodium falciparum, mostran- 
do parasitas (pantos escuros) dentro dos eritrocitos. (De 
Kaushansky K, Lichtman M, Beutler E, Kipps T. Willioms 
Hematology. 8th ed. New York: McGraw-Hill, 2010.) 

de larvas da tenia do porco, Taenia solium. As lar- 
vas formam cistos unicos ou multiplos no cerebro, 
nos ventriculos e no espa^o subaracnoide, e as ma- 
nifesta^oes neurologicas resultam de efeito de mas- 
sa, obstru^ao do fluxo de LCS ou inflama^ao. As 
convulsoes sao comuns, mas outras complica^oes 
incluem cefaleia, deficits neurologicos focais, hidro- 
cefalia, mielopatia e meningite subaguda. O exame 



A Figura 4-18 RM ponderada em T1, contrastada 
com gadolineo, na toxoplasmose cerebral complicando 
uma infeccao por HIV. Notam-se as multiplas calcificacoes 
(seta a direita) e as lesoes com realce anular (seta a 
esquerda) nos nucleos da base e no cortex cerebral. 


oftalmoscopico pode mostrar cistos oculares, o san¬ 
gue periferico pode apresentar eosinofilia, e podem 
existir calcificacoes de tecidos moles ou parasitas nas 
fezes. O LCS mostra uma pleocitose linfocitica, com 
eosinofilos geralmente presentes (Tabela 4-15). A 
pressao inicial com frequencia esta aumentada, mas 
pode estar reduzida; a mielografia deve ser feita para 
detectar possivel bloqueio subaracnoide medular. A 
proteina do LCS e de 50 a 100 mg/dL, e a glicose e 
de 20 a 50 mg/dL na maioria dos casos. A TC ou a 
RM sao os exames diagnosticos mais uteis, podendo 
demonstrar lesoes de massa contrastadas (algumas 
vezes contendo parasitas vivos), circundadas por 
edema, calcificacoes intracerebrais ou ventriculos de 
tamanho aumentado (Figura 4-19). 

As indicacoes para o tratamento da cisticercose 
cerebral sao controvertidas, parcialmente porque os 
parasitas em geral morrem espontaneamente e por¬ 
que os farmacos anti-helminticos podem piorar a 
inflamacao. Pacientes com convulsoes e cistos calci- 
ficados devem ser tratados com anticonvulsivantes. 
Cistos contendo parasitas viaveis ou lesoes contrasta¬ 
das persistentes ou multiplas geralmente sao tratados 
com anticonvulsivantes, farmacos anti-helminticos e 
corticosteroides (Tabela 4-14). Cistos intraventricu- 
lares, oculares e medulares podem ser passiveis de 
remocao cirurgica, e a hidrocefalia e tratada com de- 
rivacao ventriculoperitoneal. Pacientes com cistos 
oculares nao devem receber anti-helminticos. 

F. Meningite pof Angiostrongylus cantonensis 

O Angiostrongylus cantonensis e endemico para o 
Sudeste Asiatico, o Havai e outras Ilhas do Pacifico. 
A infeccao e transmitida pela ingestao de moluscos 
crus infectados e produz meningite, junto com eosi¬ 
nofilia no sangue periferico e no LCS (Tabela 4-15). 
A maioria dos pacientes se queixa de cefaleia e cerca 
da metade relata rigidez de nuca, vomito, febre e pa- 
restesias. Pleocitose linfocitica no LCS, leve elevacao 
da proteina e glicose normal sao tipicas. A doenca 
aguda costuma se resolver de modo espontaneo em 
1 a 2 semanas, embora corticosteroides, analgesicos 
e reducao da pressao do LCS por punches lombares 
repetidas, alem de farmacos anti-helminticos, possam 
ser uteis (Tabela 4-14). 

G. Febre maculosa das Montanhas Rochosas 

A febre maculosa das Montanhas Rochosas e causa- 
da pela Rickettsia rickettsii, um parasita intracelular 
transmitido a humanos por picadas de carrapatos. 
A R. rickettsii lesiona as cdulas endoteliais, levando 
a vasculite, microinfartos e hemorragia com pete- 
quias. Os sintomas iniciais incluem febre, cefaleia e 
uma erupcao cutanea caracteristica, que envolve as 
palmas das maos e a sola dos pes, com disseminacao 
central. O envolvimento neurologico, que nao e co- 
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Tabela 4-15 Causas de eosinofilia no liquido 
cerebrospinal 


Infeccoes parasitarias do SNC 


Angiostrongylus contonensis (meningite eosinofilica) 
Gnothostomo spinigerum 
Bayliascaris procyonis 
Toenio solium (cisticercose) 

Outras infeccoes helmmticas 


Outras infeccoes do SNC 


Coccidioides immitis meningitis 

Neurossifilis 

Meningite tuberculosa 


Causas nao infecciosas 


Processos hematologicos malignos (doenca de Hodgkin, 
linfoma nao Hodgkin, leucemia eosinofilica) 

Medicamentos (ciprofloxacina, ibuprofeno) 

Corpos estranhos no espaco subaracnoide (antibioticos, 
contraste de mielografia, derivacoes ventriculoperitoneais) 

Sindrome hipereosinofilica idiopatica 

Dados de Lo Re V III, Gluckman SJ. Eosinophilic meningitis. AmJ Med. 
2003;114:217-223. 

mum, produz um estado confusional e, com menor 
frequencia, coma ou anormalidades neurologicas 
focais. O LCS e normal ou mostra uma leve pleo- 
citose mononuclear. O tratamento e apresentado na 
Tabela 4-14. 

ENCEFALOMIELITE POS-INFECCIOSA 

A encefalite pos-infecciosa e um disturbio desmielini- 
zante mediado imunologicamente que costuma ocor- 
rer dentro de um mes apos infec^ao bacteriana ou 
viral (geralmente de vias aereas superiores) ou vaci- 
na^ao. As caracteristicas clinicas incluem confusao ou 
coma, e deficits neurologicos focais. Sao reconhecidas 
tres formas de encefalomielite pos-infecciosa. Na mais 
comum delas, a encefalomielite aguda disseminada, 
a RM mostra lesoes desmielinizantes multifocais, 
afetando principalmente a substancia branca supra¬ 
tentorial, embora a substancia cinzenta e a medula 
espinal tambem possam estar envolvidas. O LCS pode 
apresentar uma pleocitose linfocitica ou, menos co- 
mumente, polimorfonuclear. A encefalite de tronco 
encefalico tipo Bickerstaff e similar, mas apresenta 
lesoes desmielinizantes de ambos os hemisferios ce- 
rebrais, associadas com hemorragia e edema; o LCS 
pode conter hemacias. O tratamento da encefalomie¬ 
lite pos-infecciosa e feito com metilprednisolona, ate 
1 g/dia por via intravenosa durante 3 a 5 dias, seguida 



A Figura 4-19 Neurocisticercose. TC de cranio sem 
contraste mostrando lesoes recentes (cfsticas, em preto) 
e antigas (calcificadas, em bronco) de neurocisticercose. 
(Contribuiram com a foto: Seth W. Wright, M.D., e Univer- 
sidad Peruana Cayetano Heredia, Lima, Peru.) 

de prednisona, 1 mg/kg/dia por via oral, com redu- 
^ao da dose durante 4 a 6 semanas. Na encefalomielite 
aguda disseminada e na encefalite de tronco encefali¬ 
co tipo Bickerstaff, o resultado geralmente e bom, en- 
quanto a leucoencefalite hemorragica esta associada a 
uma alta mortalidade. 

METASTASES LEPTOMENINGEAS 

A dissemina^ao metastatica difusa das leptomenin- 
ges pode complicar um cancer sistemico (especial- 
mente carcinoma de mama, carcinoma pulmonar, 
linfoma, leucemia, carcinoma de trato gastrintestinal 
e melanoma), produzindo sindromes neurologicas 
com importante disfun^ao cognitiva. Tumores cere- 
brais primarios podem estar associados a gliomatose 
meningea, e os meduloblastomas e tumores pineais 
tern uma propensao a dissemina^ao meningea. A 
meningite neoplasica costuma ocorrer entre 3 me- 
ses e 5 anos apos o diagnostico do cancer, mas pode 
precede-lo. Sinais neurologicos anormais muitas 
vezes sao mais impressionantes que os sintomas e, 
geralmente, sugerem envolvimentos em varios niveis 
do neuroeixo; o diagnostico e feito por RM (Figura 
4-20), por citologia do LCS, ou por ambos (Tabela 
4-16). Nao tratadas, as metastases leptomeningeas, 
normalmente, estao associadas com obito em cerca 
de dois meses; o tratamento, na maioria dos casos, 
e paliativo. No entanto, a radia^ao e a quimioterapia 
intratecal sao beneficas, em alguns casos, podendo 
aumentar a sobrevida em varios meses, dependendo 
do tipo do tumor. 
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A Figura 4-20 RM coronal em T1, contrastada com 
gadolineo, mostrando a disseminacao meningea de urn 
cancer de mama. Existem lesoes focais realcadas pelo 
contraste (brancas) nas meninges a esquerda, realce me- 
ningeo difuso e urn efeito de massa decorrente de uma 
lesao hemisferica a esquerda. 

ENCEFALOPATIA ASSOCIADA COM SEPSE 

A sepse sistemica pode levar a uma encefalopatia, que 
pode estar relacionada com fluxo sangumeo lento, 
interrup^ao da barreira hematoencefalica, ou ede¬ 
ma cerebral. As causas mais comuns sao infec^oes 
gram-negativas. Bacteremia, insuficiencia hepatica 
ou insuficiencia renal podem estar presentes. Mani- 
festa^oes neurologicas incluem estados confusionais 
ou coma, convulsoes, deficits neurologicos focais, 
rigidez, mioclonia e asterixe. O exame do LCS e es- 
sencial para excluir meningite. O EEG, muitas vezes, e 
anormal. A conduta envolve medidas de apoio, como 
ventila^ao assistida, alem do tratamento da infec^ao 
subjacente. A mortalidade e alta, mas pode ser reduzi- 
da pelo diagnostico e tratamento imediato. 


DISTURBIOS VASCULARES 


As causas vasculares dos estados confusionais agudos 
podem ser classificadas como disturbios dos vasos 
sanguineos, do cora^ao ou do sangue (Tabela 4-17). 

ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA 

Um aumento subito na pressao arterial, com ou sem 
hipertensao cronica preexistente, pode resultar em 
encefalopatia e cefaleia, que se desenvolve por um 
periodo de boras a dias. Pacientes de risco incluem 
aqueles com glomerulonefrite aguda ou eclamp¬ 
sia. Comprometimento da autorregula^ao do fluxo 
sangumeo cerebral, vasoespasmo e coagula^ao in- 


Tabela 4-16 Caracteristica de apresentacao de 
metastases leptomenmgeas 


Caracteristica 

Porcentagem 
de pacientes 

Sintomas 

Disturbio da marcha 

46 

Cefaleia 

38 

Atividade mental alterada 

25 

Fraqueza 

22 

Dor nas costas 

18 

Nauseas ou vomitos 

12 

Dor radicular 

12 

Parestesia 

10 

Sinais 

Fraqueza de neuronio motor inferior 

78 

Ausencia de reflexos tendmeos 

60 

Disturbio cognitivo 

50 

Resposta plantar extensora 

50 

Deficit sensorial em dermatomos 

50 

Oftalmoplegia 

30 

Fraqueza facial 

25 

Perda auditiva 

20 

Sinais menmgeos nucais 

16 

Convulsoes 

14 

Papiledema 

12 

Deficit sensorial facial 

12 

Sinais menmgeos nos membros inferiores 

12 

Achados laboratoriais 

RM positiva 

77 

Pleocitose de LCS 

64 

Protema no LCS > 50 mg/dL 

59 

Pressao de abertura do LCS >160 mm LCS 

50 

Citologia do LCS positiva 

47 

Glicose do LCS < 40 mg/dL 

31 

RM e citologia do LCS positivas 

24 

LCS normal 

3 


Abreviacoes: LCS, liquido cerebrospinal: RM, ressonancia magnetica. 
Dados de DeAngelis LM, Posner JB. Neurologic Complications of Can¬ 
cer. 2nd ed. Oxford, UK: Oxford; 2008, and Clarke JL, Perez HR, Jacks 
LM, Panageas KS, DeAngelis LM. Leptomeningeal metastases in the 
MRI era. Neurology. 2010;74:1449-1454. 
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Tabela 4-17 Causas vasculares dos estados 
confusionais agudos 


Disturbios vasculares 


Encefalopatia hipertensiva 
Hemorragia subaracnoidea 
Isquemia vertebrobasilar 
Infarto de hemisferio nao dominante 
Lupus eritematoso sistemico 
Vasculite 


Disturbios cardiacos 


Complicacoes de cirurgia cardiaca 


Disturbios hematologicos 


Coagulacao intravascular disseminada 
Purpura trombocitopenica trombotica 


travascular foram propostos como causas. Vomi- 
to, disturbios visuais, deficits neurologicos focais e 
convulsoes focais ou generalizadas podem ocorrer. 
Uma pressao arterial excessiva de 250/150 mmHg, 
em geral, e necessaria para precipitar a sindrome 
em pacientes portadores de hipertensao cronica, 
mas pacientes previamente normotensos podem ser 
afetados a pressoes mais baixas. Espasmo arteriolar 
retiniano quase sempre esta presente; papiledema, 
hemorragias retinianas e exsudatos costumam estar 
presentes. A pun^ao lombar pode mostrar pressao 
normal ou aumentada do LCS, assim como proteina 
normal ou aumentada. Areas de edema, localizadas 
especialmente na substancia branca parieto-occipi- 
tal, sao observadas na TC ou na RM (Figura 4-21) 
e sao reversiveis com tratamento. Acidente vascular 
cerebral e hemorragia subaracnoidea tambem produ- 
zem encefalopatia com pressao arterial agudamente 
elevada; quando anormalidades neurologicas focais 
tambem estao presentes, o acidente vascular cerebral 
e mais provavel. Uma sindrome similar (encefalopa¬ 
tia posterior reversivel) pode ocorrer em individuos 
normotensos, podendo estar relacionada a disfun^ao 
endotelial induzida por patologia autoimune. 

O diagnostico e estabelecido quando a redu^ao 
da pressao arterial resulta na rapida resolu^ao dos 
sintomas. Isso e feito com nitroprussiato de sodio, 
administrado por infusao intravenosa continua, a 
uma taxa inicial de 0,25 p,g/kg/min, e aumentado ate 
10 |jLg/kg/min, se necessario. O paciente deve ser cui- 
dadosamente monitorado, e a taxa de infusao deve ser 
ajustada para manter um efeito terapeutico sem pro- 
duzir hipotensao. A pressao arterial media deve ser re- 
duzida para nao mais do que 25% nas primeiras duas 
boras de tratamento, e uma meta de 160/100 mmHg 



▲ Figura 4-21 RM axial FLAIR na encefalopatia hiper¬ 
tensiva, mostrando aumento de sinal (bronco) na subs¬ 
tancia branca occipital subcortical e no cortex occipital 
bilateralmente. Esses achados podem representar edema 
vasogenico reversivel. 

deve ser tentada nas proximas quatro boras. O trata¬ 
mento deve cessar imediatamente se houver piora da 
fun^ao neurologica. Encefalopatia hipertensiva nao 
tratada pode resultar em insuficiencia renal, acidente 
vascular cerebral, coma ou obito, mas o tratamento 
imediato geralmente leva a uma recupera^ao clinica 
completa. 

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA 

A hemorragia subaracnoidea, em geral decorrente da 
ruptura de um aneurisma cerebral, deve ser precoce- 
mente considerada no diagnostico diferencial de um 
estado confusional agudo. Essa hemorragia pode le- 
var a um estado confusional agudo, coma, sinais me- 
ningeos e deficits neurologicos focais, mas o sintoma 
mais evidente costuma ser a cefaleia. Por essa razao, 
o disturbio e discutido no Capitulo 6, Cefaleia e dor 
facial. 

ISQUEMIA VERTEBROBASILAR 

Um embolo para a parte superior da arteria basilar 
que se rompe subsequentemente, enviando fragmen- 
tos em sentido distal, pode provocar isquemia afe- 
tando ambas as arterias cerebrais posteriores. Essa 
condi^ao (sindrome do topo da arteria basilar) pode 
levar a um estado confusional agudo, acompanhado 
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de anormalidades pupilares (respostas lentas a luz e 
acomoda^ao), visuais (hemianopsia homonima, ce- 
gueira cortical), visuomotoras (comprometimento 
da convergencia, paralisia do olhar para cima e para 
baixo, diplopia) e comportamentais (hipersonolencia, 
alucina^oes pedunculares). A isquemia vertebrobasi¬ 
lar e discutida mais detalhadamente no Capitulo 13, 
Acidente vascular cerebral. 

INFARTO DE HEMISFERIO NAO DOMINANTE 

Confusao agitada de inicio subito pode resultar de in- 
farto (geralmente embolico) no territorio da divisao 
inferior da arteria cerebral media nao dominante (ge¬ 
ralmente direita). Se a divisao superior for poupada, 
nao existe hemiparesia associada. A agita^ao pode ser 
acentuada, sugerindo intoxica^ao ou abstinencia de 
drogas, mas a hiperatividade autonomica esta ausente. 
O diagnostico e confirmado por TC ou RM. Raramen- 
te, infartos isolados da arteria cerebral anterior ou da 
arteria cerebral posterior causam confusao aguda. 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

Lupus eritematoso sistemico (LES) e um disturbio 
autoimune que afeta principalmente mulheres jovens, 
causando erup^ao cutanea, artrite, serosite, nefrite, 
anemia, leucopenia e trombocitopenia. O LES produz 
envolvimento neurologico em 37 a 75% dos pacientes, 
sendo a causa autoimune mais comum de encefalopa- 
tia. A doen^a sistemica clinicamente ativa nao precisa 
estar presente para que ocorram sintomas neurologi- 
cos. Achados neuropatologicos incluem degenera^ao 
fibrinoide de arteriolas e capilares, microinfartos e 
hemorragias intracerebrais, mas a vasculite verdadei- 
ra dos vasos sanguineos cerebrais e rara. As caracte- 
risticas clinicas incluem cefaleia, convulsoes, defeitos 
visuais, hemiparesia, estados confusionais agudos, 
psicose esquizofreniforme, depressao e mania. As 
convulsoes costumam ser generalizadas, mas podem 
ser focais. As anormalidades laboratoriais incluem an- 
ticorpos antinucleares, anticorpos anti-DNA nativo, 
anticorpos anti-Sm e teste sorologico falso-positivo 
para sifilis. O LCS apresenta eleva^ao leve de proteina 
e uma pleocitose modesta, geralmente mononuclear, 
em alguns casos, e a RM pode mostrar les5es da subs- 
tancia branca. 

Mesmo em pacientes com LES conhecido, a 
encefalopatia pode ser causada por diversos fatores, 
incluindo coagulopatia, infec^ao, uremia, embolos 
oriundos da endocardite e tratamento com corticos- 
teroide. O lupus cerebral e tratado com corticoste- 
roides, iniciando com 60 mg/dia de prednisona ou 
equivalente. Em pacientes que ja recebem corticoste- 
roides, a dose deve ser aumentada pelo equivalente de 
5 a 10 mg/dia de prednisona. Depois da resolu^ao dos 
sintomas, os esteroides devem ser reduzidos para uma 


dose de manuten^ao de 5 a 10 mg/dia. As convulsoes 
sao tratadas com anticonvulsivantes. Os sintomas 
neurologicos do LES melhoram em mais de 80% dos 
pacientes tratados com corticosteroides, mas tambem 
podem ceder sem tratamento. O envolvimento cere¬ 
bral no LES nao demonstrou afetar adversamente o 
prognostico geral. 

VASCULITES 

Estados confusionais agudos podem ocorrer na vas¬ 
culite primaria do SNC, na vasculite sistemica prima- 
ria e na vasculite secundaria a infec^ao sistemica ou 
neoplasia. 

Angeite primaria do SNC, algumas vezes deno- 
minada angeite granulomatosa, e um disturbio raro. 
Cefaleia e encefalopatia sao as caracteristicas clinicas 
mais comuns, mas tambem pode ocorrer acidente 
vascular cerebral. Nao ha envolvimento de outros 6r- 
gaos, e os exames laboratoriais nao revelam eviden- 
cia de vasculite sistemica. O LCS costuma apresentar 
pleocitose linfocitica leve e proteina elevada. A RM 
pode demonstrar infartos bilaterais multifocais ou 
altera^oes difusas, consistentes com desmieliniza^ao 
isquemica. A angiografia mostra arterias de tamanho 
pequeno a medio com estenoses multifocais, confe- 
rindo-lhes um aspecto em colar de contas. Esse acha- 
do tambem ocorre na sindrome de vasoconstri^ao 
cerebral reversivel, que, no entanto, nao e decorrente 
de vasculite; essa condi^ao caracteriza-se por cefa¬ 
leia violenta, mas nao produz um estado confusional 
e melhora espontaneamente. Anfetaminas e outras 
drogas tambem podem produzir uma sindrome nao 
vasculitica, que imita a angeite primaria do sistema 
nervoso. O diagnostico definitivo e feito por biopsia 
cerebral. O tratamento e feito com metilprednisolona, 
1 g/dia por via intravenosa durante tres dias, seguida 
de prednisona, 1 mg/kg/dia por via oral durante um 
mes, reduzida posteriormente durante um ano, e com 
ciclofosfamida, 2 mg/kg/dia por via oral durante 3 a 6 
meses, entao substituida por azatioprina, que e man- 
tida por 2 a 3 anos. 

Vasculite sistemica de grandes vasos (p. ex., ar- 
terite de celula gigante ou arterite de Takayasu) leva 
a neuropatia optica isquemica e acidente vascular 
cerebral, em vez de estados confusionais. A vasculi¬ 
te sistemica de vasos de tamanho medio, decorrente 
de poliarterite nodosa, pode causar encefalopatia, 
deficits neurologicos focais e convulsoes, mas estas 
ocorrem na evolu^ao tardia, quando o diagnostico 
provavelmente ja e conhecido. A vasculite sistemica 
de pequenos vasos, decorrente de crioglobulinemia, 
purpura de Henoch-Schonlein ou granulomatosa de 
Wegener, tambem pode levar a encefalopatia. Essas 
doen^as sao diagnosticadas, com base em seu padrao 
de envolvimento sistemico e nos exames laboratoriais. 
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COMPLICACOES DA CIRURGIA CARDIACA 

A cirurgia cardiaca, incluindo a cirurgia de revascu- 
lariza^ao coronariana e reparo ou substitui^ao valvar, 
esta associada com complica^des neurologicas, prin- 
cipalmente acidente vascular cerebral e encefalopatia. 
Varios fatores - emboliza^ao, hipoperfusao, arritmia, 
disturbios metabolicos e agentes farmacologicos - po- 
dem contribuir. A avalia^ao deve incluir uma revisao 
das medica^oes, a procura por disturbios metaboli¬ 
cos, e a realiza^ao de TC ou RM para detectar aciden¬ 
te vascular perioperatorio. Sedativos e outras medi- 
ca^oes psicoativas devem ser evitados. Encefalopatia 
pos-operatoria costuma ser transitoria, mas alguns 
pacientes mostram uma disfun^ao cognitiva persis- 
tente, que afeta a memoria desproporcionalmente e 
que persiste por semanas a meses. O declinio cogni- 
tivo que continua por anos apos a cirurgia cardiaca 
parece ser decorrente de outras causas. 

COAGULACAO INTRAVASCULAR DISSEMINADA 

A coagula^ao intravascular disseminada (CIVD) re- 
sulta da ativa^ao patologica do sistema de coagula^ao 
e do sistema fibrinolitico, no contexto de uma doen^a 
subjacente, como sepse, neoplasias ou traumatismo. 
A principal manifesta^ao e a hemorragia. Achados 
comuns no cerebro incluem pequenos infartos multi- 
focais e hemorragias petequiais, envolvendo as subs- 
tancias cinzenta e branca. Tambem podem ocorrer 
hematoma subdural, hemorragia subaracnoidea e 
infarto hemorragico na distribui^ao de grandes vasos. 

As manifesta^oes neurologicas sao comuns e 
incluem estados confusionais, coma, sinais focais e 
convulsoes. Elas podem preceder as anormalidades 
hematologicas, que incluem hipofibrinogenemia, 
trombocitopenia, produtos da degrada^ao da fibrina 
e tempo de protrombina prolongado. Anemia he- 
molitica microangiopatica tambem pode ocorrer. O 
diagnostico diferencial inclui a purpura trombocito- 
penica trombotica (ver adiante), que se diferencia por 
sua tendencia a ocorrer em individuos previamente 
sadios e por sua associa^ao com fibrinogenio plas- 
matico normal e produtos da degrada^ao da fibrina 
normais ou levemente aumentados. O tratamento e 
dirigido a doen^a subjacente e a corre^ao da anemia, 
da trombocitopenia e da coagulopatia. O prognostico 
esta relacionado a gravidade da doen^a de base. 

PURPURA TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA 

A purpura trombocitopenica trombotica (PTT) 
(doen^a de Moschcowitz) e um disturbio raro de mul- 
tiplos sistemas, definida por purpura trombocitope¬ 
nica, anemia hemolitica microangiopatica, disfun^ao 
neurologica, febre e doen^a renal. Na maioria dos ca- 
sos, a causa e uma rea^ao autoimune contra a meta- 


loprotease ADAMTS13, que permite que multimeros 
do fator de Willebrand se acumulem no plasma, onde 
estimulam a agrega^ao plaquetaria. O resultado e a 
forma^ao do trombo de fibrina e plaquetas, com oclu- 
sao de pequenos vasos sanguineos, especialmente nas 
jun^oes arteriolares-capilares. Os achados patologicos 
cerebrais incluem microinfartos disseminados e, com 
menos frequencia, hemorragias petequiais que estao 
presentes principalmente na substancia cinzenta. 

Os pacientes costumam se apresentar com al- 
tera^ao da consciencia, cefaleia, sinais neurologicos 
focais ou convulsoes, ou com purpura cutanea, equi- 
moses ou petequias. Os sintomas neurologicos podem 
ser fugazes e recorrentes. Os estudos hematologicos 
mostram anemia hemolitica Coombs-negativa, trom¬ 
bocitopenia e TP, TTP, fibrinogenio e produtos da de- 
grada^ao da fibrina normais ou levemente anormais. 
Comparada com a CIVD (ver trecho anterior), a PTT 
e sugerida por uma contagem de plaquetas < 20.000/ 
mm^ e por um TP dentro de cinco segundos no limite 
superior da varia^ao normal. Pode haver hematuria, 
proteinuria ou azotemia. O ECS geralmente e normal. 
O diagnostico pode ser feito por biopsia gengival ou 
esplenectomia. 

O tratamento e feito pela infusao de plasma ou 
criossobrenadante (plasma pobre em crioprecipita- 
do), que fornece ADAMTS13. A troca de plasma pode 
ajudar a remover anticorpos anti-ADAMTS13. Corti- 
costeroides e rituximabe, um anticorpo monoclonal 
de deple^ao da cdula B, tambem podem ser uteis. 
Com o tratamento, a mortalidade e de 10 a 20%. 


TRAUMATISMO CRANIANO 


Um traumatismo contuso do cranio pode levar a um 
estado confusional ou coma. As formas de acelera^ao e 
desacelera^ao e a deformidade fisica do cranio podem 
causar cisalhamento da substancia branca, contusao 
decorrente do contato entre a superficie interna do 
cranio e as regioes polares dos hemisferios cerebrais, 
rompimentos de vasos sanguineos, altera^oes vaso- 
motoras e edema cerebral, e aumento da pressao in- 
tracraniana. 

CONCUSSAO 

A concussao se caracteriza por uma perda transitoria 
da consciencia, com dura^ao de segundos a minutos, 
seguida por um estado confusional que geralmente 
persiste por alguns minutos a horas, sendo caracteri- 
zado por importante amnesia retrograda e anterogra- 
da (ver Capitulo 5, Demencia e disturbios amnesicos). 
Se examinado durante o periodo de inconsciencia, o 
paciente apresenta reflexos pupilares e oculares nor¬ 
mais, flacidez e respostas plantares em extensao. Uma 
TC pode ser feita para detectar possivel hemorragia 
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intracraniana p6s-traumatica em pacientes < 16 ou 
> 65 anos, em pacientes que tomam anticoagulantes 
e naqueles com perda de consciencia prolongada (> 
1 minuto), cefaleia grave persistente, vomitos, intoxi- 
ca^ao, sinais neurologicos focais, convulsoes, fratura 
de cranio, ou sinais de tecidos moles que indicam 
lesao cerebral. Os pacientes costumam se recuperar 
sem problemas, mas cefaleia, tontura ou leve com- 
prometimento cognitivo (smdrome pos-concussao) 
podem persistir por semanas. Algumas evidencias 
sugerem que a concussao aumenta o risco de concus- 
sao subsequente. Atletas que sofreram concussao ao 
praticarem esporte provavelmente devam retardar seu 
retorno as atividades esportivas ate que os sintomas 
pos-concussao tenham-se resolvido e, entao, retomar 
gradualmente a atividade normal durante cerca de 
uma semana. 

HEMORRAGIA INTRACRANIANA 

A hemorragia intracraniana traumatica pode ser epi¬ 
dural, subdural ou intraparenquimatosa. O hemato¬ 
ma epidural (Figura 4-22), muitas vezes, resulta de 
uma fratura lateral do cranio que lacera a arteria ou 
a veia meningea media. Os pacientes podem ou nao 
perder a consciencia inicialmente, mas, em cada even- 
to, um intervalo lucido com dura^ao de varias boras 
ate 1 a 2 dias e seguido pela rapida evolu^ao (durante 
boras) de cefaleia, obnubila^ao progressiva, hemipa- 
resia e, finalmente, dilata^ao pupilar ipsilateral decor- 
rente de hernia^ao uncal. Segue o obito, caso o trata- 
mento seja retardado. 

O hematoma subdural (Figura 4-22) apos trau- 
matismo craniano pode ser agudo, subagudo ou cro- 
nico. Em cada caso, cefaleia e altera^ao da consciencia 
sao as principais manifesta^oes. Um retardo no diag- 
nostico e no tratamento pode levar a um resultado 
fatal. Diferente do hematoma epidural, o tempo de- 
corrido entre o traumatismo e o inicio dos sintomas 


e mais longo, a hemorragia tende a se localizar sobre 
a convexidade cerebral, e fraturas de cranio associa- 
das nao sao comuns. Um hematoma subdural na fossa 
posterior e incomum. 

A contusao intracerebral ou hemorragia in¬ 
traparenquimatosa relacionada com traumatismo 
cerebral costuma estar localizada no lobo frontal ou 
nos lobos temporals. O sangue normalmente entra no 
LCS, resultando em sinais de irrita^ao meningea e, al¬ 
gumas vezes, hidrocefalia. Sinais neurologicos focais 
em geral estao ausentes ou sao sutis. 

O diagnostico de hemorragia intracraniana 
pos-traumatica e feito por TC ou RM. O hematoma 
epidural tende a aparecer como uma massa biconve- 
xa extra-axial, em forma de lente, que pode cruzar a 
linha media ou o tentorio, mas nao as suturas crania- 
nas. O hematoma subdural normalmente tern um for- 
mato de crescente e pode cruzar as suturas cranianas, 
mas nao a linha media ou o tentorio. Estruturas da li¬ 
nha media podem ser deslocadas contralateralmente. 

Os hematomas epidurals e subdurais sao tratados 
por evacua^ao cirurgica. A decisao de operar um he¬ 
matoma intracerebral depende da evolu^ao clinica e 
da localiza^ao. Evacua^ao, descompressao ou deriva- 
^ao da hidrocefalia podem estar indicadas. 


CONVULSOES 


ESTADO POS-ICTAL 

Convulsoes tonico-clonicas generalizadas (grande 
mal) normalmente sao seguidas por um estado con- 
fusional transitorio (estado pos-ictal), que se resolve 
em 1 a 2 horas. Sonolencia e confusao em geral sao 
evidentes, mas coma, agita^ao, amnesia, afasia ou psi- 
cose podem ocorrer. Quando a confusao pos-ictal nao 
melhora rapidamente, deve ser buscada uma explica- 
^ao para o estado pos-ictal prolongado. Isso ocorre 
em tres cenarios clinicos: status epileptico, anorma- 
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A Figura 4-22 Hematoma epidural (d esquerda) e subdural (d direita). (De Waxman SG. Clinical Neuroanatomy. 
26th ed. New York: McGraw-Hill, 2009.) 
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lidade cerebral estrutural subjacente (p. ex., acidente 
vascular cerebral, hemorragia intracraniana) ou dis- 
turbio cerebral difuso (p. ex., demencia, meningite ou 
encefalite, encefalopatia metabolica). Pacientes com 
um estado pos-ictal prolongado devem ser avaliados 
com exames de bioqmmica do sangue, pun^ao lorn- 
bar, EEG, TC ou RM. 

CRISES PARCIAIS COMPLEXAS 

Crises parciais complexas (antigamente denominadas 
convulsoes do lobo temporal ou crises psicomotoras) 
produzem altera^oes da consciencia caracterizadas 
por confusao ou outros sintomas cognitivos, afeti- 
vos, psicomotores ou psicossensoriais. Tais sintomas 
incluem retraimento, agita^ao e automatismos como 
olhar de modo fixo, mastigar repetitivamente, deglu- 
tir, estalar os labios ou tirar fiapos das roupas. Crises 
parciais complexas raramente causam problemas 
diagnosticos em um paciente que se apresenta com 
um estado confusional agudo, pois as crises costu- 
mam ser rapidas e estereotipadas, as manifesta^oes 
psicomotoras, com frequencia, sao obvias para o ob- 
servador, e o proprio paciente pode ser capaz de des- 
crever sintomas classicos cognitivos, afetivos ou psi¬ 
cossensoriais (ver Capitulo 12, Convuls5es e sincope). 
O diagnostico e feito ou confirmado por EEG. 

STATUS EPILEPTICO NAO CONVULSIVO 

O status epileptico nao convulsivo (crise parcial com- 
plexa, outra convulsao focal, ausencia ou convulsao 
tonica) pode produzir confusao ou coma, altera^ao 
de personalidade, afasia, atividade motora sutil, ou 
nistagmo. 

O diagnostico e estabelecido por uma resposta 
clinica ou por um EEG favoravel a administra^ao de 
anticonvulsivantes (p. ex., lorazepam, 4 mg, ou diaze¬ 
pam, 10 mg, administrados por via intravenosa). 


DISTURBIOS PSiqUIATRICOS 


Sintomas similares aqueles associados com estados 
confusionais agudos - incluindo incoerencia, agita- 
^ao, distra^ao, hipervigilancia, ilusoes e alucina^oes 
- tambto podem ser observados em varios disturbios 
psiquiatricos. Estes incluem disturbios psicoticos (es- 
quizofrenia, disturbio esquizofreniforme, esquizoafe- 
tivo, delirante e psicotico breve), disturbios do humor 
(depressivo e bipolar), disturbios ansiosos (disturbio 
de estresse pos-traumatico) e disturbios facticios. Tais 
diagnosticos podem ser erroneamente atribuidos a 
pacientes com estados confusionais agudos; por outro 
lado, pacientes com disturbios psiquiatricos podem 
ser erroneamente classificados como portadores de 
doen^a “organica”. 


Diferentes dos estados confusionais agudos, os 
disturbios psiquiatricos, raramente, tern inicio agu¬ 
do, mas costumam se desenvolver por um periodo 
de varias semanas. A historia pode revelar doen^a 
ou hospitaliza^ao psiquiatrica previa, ou um estresse 
psicologico precipitante. O exame fisico pode mostrar 
anormalidades relacionadas a um excesso de ativida¬ 
de autonomica, incluindo taquicardia, taquipneia e 
hiper-reflexia, mas sem sinais definidos de disfun^ao 
neurologica. Exames laboratoriais de rotina sao nor- 
mais nos disturbios psiquiatricos listados previamen- 
te, mas sao uteis para excluir disturbios organicos. 

Embora o exame do estado mental nos estados 
confusionais agudos com frequencia seja caracteriza- 
do por desorienta^ao e flutua^ao da consciencia, pa¬ 
cientes com disturbio psiquiatrico tendem a manter 
um grau consistente de comprometimento cognitivo, 
parecem estar acordados e alertas, tern memoria in- 
tacta e estao orientados quanto a pessoa, tempo e es- 
pa^o. No entanto, disturbios no conteudo ou na forma 
de pensamento (p. ex., delirios persecutorios, ilusoes 
de referenda, perda de associa^oes), anormalidades 
de percep^ao (p. ex., alucina^oes auditivas) e um em- 
botamento das emo^des ou emo^oes inapropriadas 
sao comuns. Avalia^ao psiquiatrica deve ser solicitada 
para o diagnostico e o tratamento. 
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Demencia e um comprometimento generalizado, ad- 
quirido e geralmente progressivo da fun^ao cognitiva. 
Essa condi^ao difere de outros disturbios da fun^ao 
cognitiva, como o coma (Capitulo 3) ou os estados 
confusionais (Capitulo 4), pelo fato de que o nivel de 
consciencia (vigilia ou excitabilidade) esta preservado 
na demencia. Embora a prevalencia da demencia au- 
mente com o avan^ar da idade (Figura 5-1), ela nao 
e uma consequencia invariavel do envelhecimento e, 
em vez disso, resulta de doen^as que envolvem o cor¬ 
tex cerebral, suas conex5es subcorticais, ou ambos. O 
envelhecimento normal pode estar associado com al- 
tera^oes menores da fun^ao neurologica (Tabela 5-1) 


e com altera^oes neuroanatomicas, como aumento 
de tamanho dos ventriculos cerebrais e dos sulcos 
corticais, observado na tomografia computadorizada 
(TC) ou na ressonancia magnetica (RM) (Figura 5-2). 
No entanto, esses achados nao sao indicativos de de¬ 
mencia. O termo leve comprometimento cognitivo 
(LCC) e usado para descrever deficits que sao mais 
graves do que aqueles costumeiramente observados 
com o envelhecimento normal, mas nao sao pronun- 
ciados o bastante para justificar um diagnostico de 
demencia. Contudo, os pacientes com LCC tern um 
risco aumentado (cerca de 10% ao ano) de desenvol- 
vimento de demencia. 
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A Figura 5-1 Relacao entre o avanco da idade e a inci- 
dencia e prevalencia da demencia. (Reproduzida de Halter 
JB, OuslanderJG, Tinetti ME. Hozzords Geriatric Medicine and 
Gerontology. 6th ed. New York, NY: McGraw-Hill, 2009.) 

Em contraste com a demencia, que afeta mul- 
tiplas esferas da fun^ao cognitiva, tambem podem 
ocorrer disturbios cognitivos mais limitados. Esses 
disturbios incluem deficits na fun^ao da linguagem 
(afasia) ou motora (apraxia), ou da integra^ao senso¬ 
rial, que sao abordados no Capitulo 1. A disfun^ao 
da memoria (distiirbio amnesico ou amnesia), outro 
exemplo de defeito cognitivo circunscrito, e discutido 
neste capitulo. A memoria tambem pode estar com- 
prometida no envelhecimento normal e na demencia, 
mas, no primeiro caso, o comprometimento e leve e, 
no ultimo, e acompanhado de outros defeitos, como 
de raciocinio, julgamento, comportamento ou lin¬ 
guagem. Alguns casos de demencia, especialmente 
a doen^a de Alzheimer, produzem um comprometi¬ 
mento precoce e desproporcional da memoria e, pelo 
menos, nos estagios precoces da doen^a, pode ser di- 
ficil de distinguir de um disturbio amnesico puro. 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


O primeiro passo na avalia^ao de um paciente com 
comprometimento cognitivo de qualquer especie e 
determinar a natureza do problema, que deve ser clas- 
sificado, como um quadro que afeta o nivel de cons- 
ciencia (estado confusional ou coma) ou que afeta o 
conteudo da consciencia. A Tabela 5-2 lista as prin- 
cipais diferen^as que podem ser uteis nessa distin^ao. 
Se existe um disturbio do conteudo da consciencia, e 
preciso fazer a distin^ao entre um disturbio cogniti¬ 
vo global (demencia) e um deficit mais circunscrito, 
como amnesia ou afasia. Essa distin^ao e importante, 
pois a classifica^ao inicial do disturbio determina a 
abordagem diagnostica subsequente. 

Em alguns casos, principalmente quando a his- 
toria medica nao pode ser obtida, pode ser dificil dis¬ 
tinguir entre demencia e um disturbio psiquiatrico 


Tabela 5-1 Alteracoes neurologicas no 
envelhecimento normal 


Cognitivas 


Lentificacao do processamento da informacao 

Comprometimento do aprendizado e da memoria de in¬ 
formacao nova 

Reducao da busca espontanea por palavras e da fluencia 
verbal 

Tempo de reacao aumentado 


Neuro-oftalmologicas 


Pupilas pequenas, que reagem lentamente a luz 
Comprometimento do olhar para cima 
Comprometimento da convergencia 


Motoras 


Atrofia dos musculos intrinsecos da mao e do pe 
Aumento do tonus muscular 
Postura em flexao (curvada) 

Marcha em pequenos passes ou com base alargada 


Sensoriais 


Acuidade visual reduzida 
Acuidade auditiva reduzida 
Acuidade gustativa reduzida 
Acuidade olfatoria reduzida 
Sensibilidade vibratoria reduzida 


Reflexos 


Reflexos primitives 
Reflexos abdominals ausentes 
Reflexos do tornozelo ausentes 


(pseudodemencia). A pseudodemencia decorrente 
de uma doen^a psiquiatrica e discutida posteriormen- 
te neste capitulo. 

O passo final no diagnostico de demencia ou de 
uma sindrome amnesica e a identifica^ao da causa es- 
pecifica. Embora maior enfase deva ser dada na busca 
de uma causa tratavel, pode ser igualmente importan¬ 
te identificar causas nao trataveis. Atualmente, apenas 
cerca de 10% das demencias sao reversiveis, mas, a 
medida que a qualidade e a dura^ao da vida podem 
ser melhoradas, nesses casos, sao justificados o esfor- 
^o e os custos necessarios para detecta-las. O diagnos¬ 
tico tambem pode ser importante em disturbios nao 
trataveis, para fornecer ao paciente e a sua familia a 
informacao prognostica ou o aconselhamento geneti- 
co, ou para alertar os membros da familia e o pessoal 
do atendimento medico sobre o risco de uma doen^a 
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▲ Figura 5-2 TC na atrofia cerebrocortical, mostrando dilatacao ventricular (A) e acentuacao dos sulcos corticais (B). 


Tabela 5-2 Diferencas entre estados confusionais 
agudos e demencia 


Caracteristica 

Estado 

confusional agudo 

Demencia 

Nivel de cons¬ 
ciencia 

Comprometido 

Nao comprometido, 
exceto ocasional- 
mente na evolucao 
tardia 

Evolucao 

Aguda a subagu- 
da; flutuante 

Cronica; constante- 
mente progressiva 

Hiperatividade 

autonomica 

Frequentemente 

presente 

Ausente 

Prognostico 

Geralmente rever- 
sivel 

Geralmente irre- 
versivef 


^Esta nao e uma caracteristica inerente da demencia, mas atual- 
mente e o case. 


transmissivel. Como estao sendo desenvolvidos tra- 
tamentos mais adequados para os disturbios demen- 
ciais que, atualmente, nao respondem ou respondem 
pouco a terapia, e cada vez maior a importancia do 
diagnostico etiologico da demencia. 

HISTORIA 

A abordagem geral para a obten^ao de uma historia 
neurologica e considerada no Capitulo 1. Como a 
demencia implica deteriora^ao da capacidade cogni- 
tiva, e importante estabelecer que o nivel de funcio- 
namento do paciente diminuiu. Os dados que podem 


ajudar no estabelecimento da causa da demencia in- 
cluem tempo de evolu^ao da deteriora^ao; sintomas 
associados, como cefaleia, disturbio da marcha ou 
incontinencia; historia familiar de uma condi^ao si¬ 
milar; doen^as medicas concorrentes e uso de alcool 
e farmacos prescritos ou nao prescritos (Tabela 5-3). 

EXAME Fl'SICO GERAL 

O exame fisico geral pode contribuir com o diagnos¬ 
tico etiologico, quando revela sinais de uma doen^a 
sistemica responsavel pela demencia. Os sinais espe- 
cialmente uteis sao listados na Tabela 5-3. 

EXAME DO ESTADO MENTAL 

O exame do estado mental (Tabela 5-4) ajuda a de- 
terminar se o nivel ou o conteudo da consciencia es¬ 
tao prejudicados e se a disfun^ao cognitiva e global 
ou circunscrita. Um disturbio do nivel de consciencia 
e sugerido por sonolencia, falta de aten^ao ou com- 
prometimento da memoria imediata, ou desorienta- 
^ao no tempo ou no espa^o. As anormalidades dessas 
areas nao sao comuns na demencia ate que o disturbio 
esteja bem avan^ado. 

Para determinar o escopo da disfun^ao cognitiva 
(global ou circunscrita) sao testadas varias esferas cog- 
nitivas (constru(;:ao pictorica, discrimina(;:ao direita- 
-esquerda, localiza^ao de objetos no espa(;:o), e fun^oes 
do lobo frontal ou fun^oes corticais cerebrais difusas 
(julgamento, abstra(;:ao, conteudo do pensamento, 
capacidade de realizar atos previamente aprendidos). 
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Tabela 5-3 Caracteristicas cimicas uteis no diagnostico diferencial de demencia 


Caracten'stica 

Mais sugestiva de: 

Historia 


Relacoes sexuais sem protecao, abu¬ 
se de drogas intravenosas, hemofilia 
ou transfusoes de sangue 

Demencia associada ao HIV 

Historia familiar 

Doenca de Huntington, doenca de Wilson 

Cefaleia 

Tumor cerebral, hematoma subdural cronico 

Sinais vitais 


Hipotermia 

Hipotireoidismo 

Hipertensao 

Demencia vascular 

Hipotensao 

Hipotireoidismo 

Bradicardia 

Hipotireoidismo 

Exame geral 


Meningismo 

Meningite cronica 

Ictericia 

Degeneracao hepatocelular adquirida 

Aneis de Kayser-Fleischer 

Doenca de Wilson 

Exame do estado mental 


Perda evidente da memoria 

Doenca de Alzheimer 

Afasia 

Demencia frontotemporal (demencia semantica, afasia nao fluente progressiva) 

Alucinacoes 

Doenca com corpusculos de Lewy 

Nervos cranianos 


Papiledema 

Tumor cerebral, hematoma subdural cronico 

Pupilas de Argyll Robertson 

Neurossifilis 

Oftalmoplegia 

Paralisia supranuclear progressiva 

Paralisia pseudobulbar 

Demencia vascular, paralisia supranuclear progressiva 

Motor 


Apraxia dos membros 

Degeneracao corticobasal 

Tremor 

Doenca com corpusculos de Lewy, degeneracao corticobasal, degeneracao hepato¬ 
cerebral adquirida, doenca de Wilson, demencia associada ao HIV 

Asterixe 

Degeneracao hepatocerebral adquirida 

Mioclonia 

Doenca de Creutzfeldt-Jakob, demencia associada ao HIV 

Rigidez 

Doenca com corpusculos de Lewy, degeneracao corticobasal, degeneracao hepato¬ 
cerebral adquirida, doenca de Creutzfeldt-Jakob, paralisia supranuclear progressiva, 
doenca de Wilson 

Coreia 

Doenca de Huntington, doenca de Wilson 

Outros 


Apraxia da marcha 

Hidrocefalia de pressao normal 

Hiporreflexia (por polineuropatia 
associada) 

Neurossifilis, deficiencia de vitamina B-,2, demencia associada ao HIV 


Historia 


Sinais vitais 


Exame geral 


Exame do estado mental 


Nervos cranianos 


Motor 


Outros 
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Tabela 5-4 Exame abrangente do estado mental 


Nivel de consciencia 


Capacidade de despertar 

Orientacao 

Atencao 

Concentracao 


Linguagem e fala 


Compreensao 

Repeticao 

Fluencia 

Nominacao 

Leitura 

Escrita 

Calculo 

Fala 


Motor e comportamento 


Flumor 

Conteudo do pensamento 

Alucinacoes 

Delirios 

Abstracao 

Julgamento 


Memoria 


Memoria imediata 
Memoria recente 
Memoria remota 


Funcao sensorial integrativa 


Astereognosia 

Agrafestesia 

Discriminacao de dois pontos 

Alestesia 

Extincao 

Negligencia unilateral e anosognosia 
Disturbios da orientacao espacial 


Funcao motora integrativa 


Apraxia 


Na demencia ocorre o comprometimento de multiplas 
areas da func^ao cognitiva. O Miniexame do Estado 
Mental (Tabela 5-5) fornece um teste de rastreamento 
a beira do leito na suspeita de demencia, mas pode nao 
detectar comprometimento cognitivo leve. 

A demencia de diferentes causas pode compro- 
meter preferencialmente areas cognitivas diferentes, 
e isso pode fornecer pistas diagnosticas. For exem- 
plo, a doen^a de Alzheimer afeta a memoria de modo 
desproporcional, enquanto a funcao da linguagem, 
com frequencia, esta prejudicada na demencia fron¬ 
totemporal. 

EXAME NEUROLOGICO 

Certos disturbios que produzem demencia tambem 
afetam a visao, a coordena^ao, a funcao motora ou a 


Tabela 5-5 Miniexame do estado mental 

Item 

Pontos^ 

Orientacao 

Tempo (1 ponto para cada: ano, estacao, 
mes, data e dia da semana) 

5 

Local (1 ponto para cada: Estado, municipio, 
cidade, edificio, andar e sala) 

5 

Registro 

Repetir nomes de tres objetos (1 ponto por 
objeto) 

3 

Atencao e calculo 

Series de sete ou soletrar "mundo" de tras 
para frente (1 ponto por subtracao ou letra) 

5 

Memoria 

Lembrar o nome de tres objetos repetidos 
previamente (1 ponto por objeto) 

3 

Linguagem 

Nomear lapis e relogio (1 ponto cada) 

2 

Repetir "sem mais nem por que" 

1 

Seguir um comando de tres etapas (1 ponto 
por etapa) 

3 

Ler e seguir: "feche os olhos" 

1 

Escrever uma frase completa 

1 

Construcao 

Copiar dois pentagonos que se cruzam 

1 

Total 

30 


^Uma pontuacao total de < 24 deve levar a uma investigacao mais 
detalhada da possibilidade de demencia, embora as normas variem 
em alguma extensao de acordo com a idade e a educacao. 


funcao sensorial. A detec^ao de tais anormalidades 
neurologicas pode ajudar a estabelecer um diagnos- 
tico etiologico. Os sinais neurologicos sugestivos de 
causas da demencia estao listados na Tabela 5-3. 

INVESTIGACOES LABORATORIAIS 

Os exames laboratoriais que podem ajudar a identifi- 
car a causa da demencia estao listados na Tabela 5-6. 


^ DEMENCIA _ 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 


^ Causas comuns de demencia 

Uma grande variedade de doen^as pode produzir de¬ 
mencia, mas somente algumas o fazem comumente. 
Em sua apresenta^ao mais tipica - com o declinio 
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Tabela 5-6 Exames laboratoriais na demencia 


Exame 

Mais util no diagnostico de 

Sangue 

Hematocrito, volume cor¬ 
puscular medio (VCM), es- 
fregaco de sangue periferi- 
co, nivel de vitamina 8^2 
Testes de funcao tireoidea 
Testes de funcao hepatica 

Ceruloplasmina, cobre 
FTA-Abs ou MHA-TP 

Deficiencia de vitamina 8^2 

Hipotireoidismo 

Degeneracao hepatocerebral 
adquirida, doenca de Wilson 
Doenca de Wilson 

Neurossifilis 

Liquido cerebrospinal 

VDRL 

Citologia 

Protema 14-3-3 

A(342, tau, fosfo-tau 

RNAm do HIV 

Neurossifilis 

Metastases leptomenmgeas 
Doenca de Creutzfeldt-jakob 
Doenca de Alzheimer 

Demencia associada ao HIV 

TC ou RM 

Tumor cerebral, hematoma 
subdural cronico, demencia 
vascular, hidrocefalia de 
pressao normal, doenca de 
Alzheimer, demencia fronto¬ 
temporal 

PET 

Doenca de Alzheimer 

EEC 

Doenca de Creutzfeldt-jakob 


cognitivo gradual em um paciente com mais idade 
(> 65 anos) - as causas mais comuns de demencia 
sao doen^a de Alzheimer, demencia vascular (antiga- 
mente demencia “multi-infartos”), demencia fronto¬ 
temporal, doen^a com corpusculos de Lewy e doen^a 
de Parkinson (Figura 5-3). Em muitos casos, a neu- 
rodegenera^ao e a doen^a vascular coexistem como 
causas de demencia em um mesmo paciente. Pacien- 
tes que apresentam demencia antes dos 45 anos de 
idade tern muito pouca probabilidade de ter doen^a 
de Alzheimer ou demencia vascular; nesses pacientes, 
deve ser considerada uma grande varia^ao de causas 
neurodegenerativas (doen^a de Huntington, degene- 
ra^ao corticobasal), inflamatorias (esclerose multipla, 
lupus eritematoso sistemico, vasculite) e infecciosas 
(doen^as prionicas). Uma demencia que progride ra- 
pidamente durante semanas a meses resulta, mais fre- 
quentemente, de doen^a prionica (Creutzfeldt-Jakob). 

^ Outras causas de demencia 

Causas reversiveis de demencia, como hidrocefalia de 
pressao normal, lesoes de massa intracranianas, defi- 
ciencia de vitamina hipotireoidismo e neurossifi- 
lis, sao raras. No entanto, elas sao importantes para o 
diagnostico, pois o tratamento pode deter ou reverter 
o declinio intelectual. 


Inicio em idade jovem 
(<45 anos) 


Alzheimer 
Vascular 
Mista 
Frontotemporal 
Esclerose multipla 
Huntington 
Mitocondrial 
Corpusculos de Lewy 
Autoimune 
Deposito 
Prionica 
Lupus 
Vasculite 
Alcool 
Parkinson 
Paraneoplasica 
Corticobasal 



0 50 100 


Inicio precoce Inicio tardio Rapido 

(<65 anos) (>65 anos) (semanas-meses) 



A Figura 5-3 Causas comuns de demencia com base na idade de apresentacao e na taxa de progressao. 0 termo "misto" 
refere-se a doenca de Alzheimer e demencia vascular combinada. Totals de < 100% refletem a ausencia de um diagnostico 
etiologico em alguns casos. (Dados de Kelley BJ, Boeve BE, Josephs KA. Young-onset dementia: demographic and etiologic 
characteristics of 235 patients. Arch Neurol. 2008;65:1502-1508. Garre-Olmo j, Genis Batlle D, del Mar Fernandez M, et al. 
Incidence and subtypes of early-onset dementia in a geographically defined general population. Neurology. 2010;75:1249- 
1255. Geschwind MD, Shu H, Haman A, Sejvar jj. Miller BL Rapidly progressive dementia. 4r?r? Neurol. 2008;64:97-108.) 
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O diagnostico de demencia causada por doen^a 
de Huntington ou outros disturbios hereditarios per- 
mite que os pacientes e suas familias se beneficiem do 
aconselhamento genetico. Se a doen^a de Creutzfeldt- 
-Jakob ou uma demencia associada ao HIV forem 
diagnosticadas, isso permite que se tomem precau- 
goes contra a transmissao, e a doen^a por HIV pode 
ser tratada com farmacos antirretrovirais. Uma leu- 
coencefalopatia multifocal progressiva pode indicar 
imunossupressao subjacente, decorrente de infec^ao 
por HIV, linfoma ou leucemia, direcionando assim a 
aten^ao para esses disturbios. 

Cerca de 15% dos pacientes encaminhados para 
avalia^ao de possivel demencia tern outros disturbios 
(pseudodemencias), como depressao. Nesse cenario, 
e importante identificar a depressao, pois ela e fa- 
cilmente tratavel. A intoxica^ao por farmacos, com 
frequencia, citada como uma causa de demencia nos 
idosos, na verdade produz um estado confusional 
agudo, em vez de demencia. 


PROTEINOPATIASNEURODEGENERATIVAS 


Em diversas doen^as neurovegetativas, a produ^ao de 
proteinas deformadas e sua associa^ao para formar 
agregados insoliiveis parecem desempenhar um pa- 
pel importante na patogenese (Tabela 5-7). Essas pro- 
teinas anormais podem se originar de modifica^des 
geneticas ou adquiridas, e seus efeitos patologicos 
podem resultar de perda da fun^ao proteica normal, 
ganho de uma fun^ao toxica ou uma combina^ao 
desses fatores. A agrega^ao proteica pode ser um me- 
canismo para sequestro de proteinas que a maquina 
proteolitica celular nao consegue processar, mas os 


agregados proteicos tambem podem exercer efeitos 
adversos sobre a cdula, como a interferencia no trans- 
porte axonal. 

Exceto nos raros casos hereditarios ou infeccio- 
sos, a causa subjacente das proteinopatias neurodege- 
nerativas e desconhecida. No entanto, essas doen^as 
compartilham diversas caracteristicas. Alem da mal- 
forma^ao e da agrega^ao proteica, que, algumas vezes, 
produz achados histopatologicos caracteristicos (Ta¬ 
bela 5-7), essas doen^as podem estar associadas com 
a transmissao cdula a cdula (prionica) (Figura 5-4), 
que permite aos achados a possibilidade de se dissemi- 
nar pelo sistema nervoso, para produzir padroes ana- 
tomicos caracteristicos de envolvimento. As eviden¬ 
ces desse mecanismo incluem o achado de que tecido 
fetal transplantado para dentro do cerebro de pacien¬ 
tes, com doen^a de Parkinson, desenvolve os mesmos 
agregados proteicos anormais no cerebro receptor. 

DOENCA DE ALZHEIMER 

^ Epidemiologia 

A doen(;:a de Alzheimer e a causa mais comum de de¬ 
mencia, sendo responsavel pela totalidade ou por parte 
dos 60 a 70% dos casos estimados. Essa doen(;:a afeta 
cerca de 15% dos individuos com 65 anos ou mais, e 
aproximadamente 45% daqueles com 85 anos ou mais. 
Sua prevalencia e de > 5 milhoes de casos nos EUA e 
cerca de 30 milhoes de casos em todo o mundo. Mulhe- 
res e homens sao afetados com igual frequencia, quan- 
do ajustados por idade. No entanto, como as mulheres 
vivem por mais tempo, elas representam cerca de dois 
ter^os dos pacientes com Alzheimer. 


Tabela 5-7 Proteinopatias neurodegenerativas 


Protei'na 

Doencas demenciais 

Transmissao 

Caracteristicas histopatologicas 

p-amiloide (Ap) 

Doenca de Alzheimer 

Esporadica ou 
hereditaria 

Placas amiloides, emaranhados 
neurofibrilares 

Tau 

Doenca de Alzheimer, demencia frontotemporal, 
paralisia supranuclear progressiva, degeneracao 
corticobasal 

Esporadica ou 
hereditaria 

Emaranhados neurofibrilares ou 
depositos amorfos (pre-emara- 
nhados) 

TDP-43 

Demencia frontotemporal, demencia frontotem¬ 
poral com doenca do neuronio motor 

Esporadica ou 
hereditaria 

Inclusoes TDP-43/ubiquitina- 
-positivas 

Sarcoma fused- 
-in (FUS) 

Demencia frontotemporal 

Esporadica ou 
hereditaria 

Inclusoes FUS-positivas 

a-Sinuclema 

Doenca de Parkinson, doencas com corpusculos 
de Lewy (doenca de Parkinson com demencia, 
demencia com corpusculos de Lewy) 

Esporadica ou 
hereditaria 

Corpusculos de Lewy 

Huntingtina (Htt) 

Doenca de Huntington 

Hereditaria 

Inclusoes de poliglutamina 

Protema prionica 
(PrP) 

Doenca de Creutzfeldt-jakob (DCj), sindrome de 
Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS), insonia 
familiar fatal, kuru 

Esporadica, 
infecciosa ou 
hereditaria 

Placas PrP-positivas (variante 

DCj, GSS) 
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A Figura 5-4 Transmissao celula-celula (pridnica) das proteinopatias neurodegenerativas. Protemas anormais asso- 
ciadas com doenca neurodegenerativa podem ser malformadas, levando a formacao de agregados proteicos; proteinas 
malformadas, agregados proteicos ou ambos podem ser toxicos e contribuem para a disfuncao neuronal. Alem disso, os 
agregados toxicos podem ser transferidos entre as celulas para a propagacao da doenca. 


► Patologia 

A doenca de Alzheimer e definida por tra^os histo- 
patologicos caracteristicos, especialmente placas neu- 
riticas (senis) e emaranhados neurofibrilares. Placas 
neunticas sao depositos extracelulares que contem 
P-amiloide (AP) e outras protemas, incluindo prese- 
nilina 1, presenilina 2, (x^-antimicrotripsina, apolipo- 
proteina E, a 2 -macroglobulina e ubiquitina. As placas 
tambem podem ser encontradas nas paredes de vasos 
cerebrals e meningeos, produzindo uma angiopatia 
cerebral amiloide. Os emaranhados neurofibrilares 
sao depositos intracelulares contendo tau hiperfos- 
forilado (uma proteina associada a microtubulos) e 
ubiquitina. 

^ Etiologia 

A doenca de Alzheimer e um disturbio degenerativo 
progressivo, causado por um defeito genetico em ca- 
sos raros (ver adiante), mas costuma ser esporadica e 
de causa desconhecida. Metabolismo anormal, depo- 
si^ao ou depura^ao de duas protemas - Ap e tau - pa- 
recem estar intimamente ligados a patogenese. 

► Patogenese 

1. Genetica - em cerca de 1% dos pacientes, a 
doenca de Alzheimer e um disturbio familiar que 
resulta de uma muta^ao em uma de tres protei¬ 
nas de membrana relacionadas funcionalmente 
(Tabela 5-8): proteina precursora P-amiloide 
(APP, de amyloid precursor protein), presenili¬ 


na 1 (PSl), ou presenilina 2 (PS2). O inicio da 
doenca nesses pacientes costuma ocorrer en¬ 
tre os 30 e os 60 anos. Pacientes com sindrome 
de Down (trissomia 21) tambem desenvolvem 
doenca de Alzheimer precocemente (media de 
inicio aos 50 anos), o que parece estar relacionado 
com uma copia extra do gene APP localizado no 
cromossomo 21. Embora a causa da doenca de Al¬ 
zheimer esporadica seja desconhecida, os defeitos 
de genes na doenca de Alzheimer familiar forne- 
cem pistas, implicando a APP, uma proteina com 
propriedades neurotroficas, e as presenilinas, que 
estao envolvidas no metabolismo da APP. 

O risco de doenca de Alzheimer tambem e 
influenciado pelo padrao hereditario de isofor¬ 
mas do gene da apolipoproteina E (APOE) s2, 
s3 e 84. O risco aumenta em cerca de tres vezes, 
com um alelo apolipoproteina E 84 {APOE4) 
e, em cerca de 12 vezes, com duas copias de 
APOE4; cada copia de APOE4 tambem reduz a 
idade de inicio em cerca de cinco anos. Diferente 
de APOE4, APOE2 parece conferir uma prote^ao 
relativa contra a doenca de Alzheimer. O meca- 
nismo pelo qual o genotipo APOE modifica a 
susceptibilidade a doenca de Alzheimer e desco- 
nhecido, mas pode envolver a liga^ao da proteina 
APOE a Ap. 

2. Ap e placas neuriticas - a Ap e o principal 
constituinte das placas neuriticas e tambem esta 
depositada nos vasos sanguineos cerebrals e me¬ 
ningeos na doenca de Alzheimer. A Ap e um 
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Tabela 5-8 Principais genes implicados na doenca de Alzheimer 


Gene 

Locus do gene 

Proteina 

Genotipo 

Fenotipo 

APP 

21q21.3-q22.05 

Proteina precursora 
do amiloide p A4 

Varias mutacoes missense 

Doenca de Alzheimer familiar (autosso- 
mica dominante) 

PS1 

14q24.3 

Presenilina 1 (PS1) 

Varias mutacoes missense 

Doenca de Alzheimer familiar (autos- 
somica dominante) com inkio precoce 
(idade 35 a 55 anos) 

PS2 

1q31-q42 

Presenilina 2 (PS2) 

Varias mutacoes missense 

Doenca de Alzheimer familiar (autosso- 
mica dominante) em alemaes do Volga 

APOE 

19q13.2 

Apolipoproteina E 

Po\\mod\smo AP0E4 

Aumento da suscetibilidade a doenca de 
Alzheimer 

Multiplos 

21 

Desconhecida 

Trissomia do 21 ou trans- 
locacao do cromossomo 
21-14 ou 21-21 

Sindrome de Down (doenca de Alzhei¬ 
mer de inicio precoce) 


peptideo de 38 a 43 aminoacidos, produzido por 
clivagem proteolitica da proteina transmembra- 
na APP (Figura 5-5). O processamento normal 
de APP envolve sua clivagem pela enzima a-se- 
cretase, que nao produz Ap, e pela P-secretase 
(BACE; local P da enzima de clivagem APP) e 
7 -secretase, resultando principalmente em um 
fragmento de 40 aminoacidos (Ap40), que e 
secretado e depurado pelo cerebro. Na doenca 
de Alzheimer, e produzida uma quantidade des- 
proporcional de Ap42, uma forma mais longa 
da molecula, com um aumento da tendencia de 
agrega^ao. As presenilinas 1 e 2 contribuem com 
a atividade da 7 -secretase. 


Evidencias para um papel causal da Ap na 
doenca de Alzheimer incluem o envolvimento de 
muta^oes de APP em alguns casos familiares e a 
neurotoxicidade de Ap em algumas circunstan- 
cias. No entanto, existe pouca correla^ao entre 
a extensao da deposi^ao de placas amiloides no 
cerebro e a gravidade da demencia na doenca de 
Alzheimer. Uma explica^ao para essa disparida- 
de e que os oligomeros soluveis Ap, mais do que 
as placas insoluveis, podem ser o agente toxico. 
Outra possibilidade e que a agrega^ao Ap produz 
doenca de Alzheimer indiretamente, por meio da 
promo^ao da forma^ao de emaranhados neurofi- 
brilares contendo tau. 



Oligomeros 
toxicos Ap 


▲ Figura 5-5 Processamento normal e patologico (amiloidogenico) de APP e Ap. APP, uma proteina tensora da 
membrana, normalmente esta cindida pela a-secretase (a) ou pela p-secretase (p) e entao pela 7 -secretase ( 7 , um 
complexo proteico que inclui presenilina 1 ou 2, nicastrina, APH1 e PEN2) para gerar amiloide p (Ap), uma proteina se- 
cretada de funcao desconhecida. Mutacoes APP associadas com doenca de Alzheimer familiar alteram a producao de Ap 
de uma forma nao toxica 40-aminoacido para uma forma toxica (amiloidogenica) 42-aminoacido, que tern uma maior 
tendencia a formar depositos amiloides. Ap normalmente passa por degradacao enzimatica (pela neprilisina [NEP], 
enzima degradadora de insulina [EDI] ou enzima conversora da endotelina [ECE-1]) e depuracao no cerebro. No entanto, 
tambem pode se agregar para formar oligomeros de tamanho aumentado, os quais sao tidos como neurotoxicos. sAPP, 
APP soluvel; C83 e C99, fragmentos C-terminais de APP; AlCD, dominio intracelular APP, de APP intracellular domain. 
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3. Tau e emaranhados neurofibrilares - Tau e uma 

proteina citoplasmatica que liga a tubulina e es- 
tabiliza os microtubulos, estruturas citoesquele- 
ticas que ajudam a manter a estrutura celular e 
facilitam o transporte intracelular. Na doen^a de 
Alzheimer e em outras tauopatias, a tau se torna 
hiperfosforilada e se dissocia dos microtubulos; 
os microtubulos desmontam, e agregados de tau 
hiperfosforilada se unem para formar os emara¬ 
nhados neurofibrilares (Figura 5-6). Nao se sabe 
como isso leva a um comprometimento funcio- 
nal, mas um defeito no transporte axonal pode 
estar envolvido. Um papel causal para a patologia 
da tau na doen^a de Alzheimer e apoiado pelas 
observances de que a abundancia de emaranha¬ 
dos neurofibrilares se correlaciona bem com a 
gravidade da doen^a e de outras tauopatias (p. 
ex., demencia frontotemporal), nas quais o pro- 
cessamento de Ap e normal, mas tambem pode 
produzir demencia. 

4. Disfunnao sinaptica - A doen^a de Alzheimer e 
acompanhada por disfun^ao precoce e perda de 
sinapses, afetando principalmente a transmissao 
excitatoria no hipocampo e no cortex cerebral. 
Essas alteranoes podem contribuir com a perda 
da memoria. 

5. Perda neuronal e atrofia cerebral - Certas 
populanoes neuronals sao preferencialmente 
perdidas na doen^a de Alzheimer, incluindo os 
neuronios glutamatergicos no cortex entorrinal e 
o setor CAl do hipocampo, assim como os neu¬ 
ronios colinergicos no prosencefalo. Nas areas 
afetadas, observa-se atrofia cerebral focal. 

6 . Envolvimento vascular - A extensao com a 
qual a patologia vascular pode contribuir com a 
doen^a de Alzheimer e controversa. Evidencias 
dessa conexao incluem a sobreposinao entre os 
fatores de risco para doen^a vascular e doen^a 


de Alzheimer (incluindo genotipo APOE) e o 
envolvimento de vasos sanguineos na angiopatia 
amiloide. 

^ Fatores de risco 

Os fatores de risco mais conclusivamente associa- 
dos com risco aumentado para doen^a de Alzheimer 
sao idade mais avan^ada, sexo feminine e genotipo 
APOE4. Outros fatores que podem estar implica- 
dos em alguns estudos incluem historia familiar de 
doen^a de Alzheimer, depressao, baixo nivel educa- 
cional, tabagismo, diabetes, hipertensao e dieta gor- 
durosa. Alem de APOE4, foram identificados diversos 
outros genes que modificam o risco, mas a magnitude 
de seus efeitos e pequena. 

Nao existem evidencias definitivas de que o risco 
de doen^a de Alzheimer pode ser reduzido por die¬ 
ta, farmacos ou altera^oes no estilo de vida. No en- 
tanto, engajamento cognitivo, atividade fisica, uma 
dieta com baixo teor de gorduras e rica em vegetais, e 
uma ingestao leve a moderada de alcool sao medidas 
apoiadas por alguns dados. 

^ Achados clinicos 

Acredita-se que a progressao clinica da doen^a de 
Alzheimer compreenda uma fase pre-sintomatica de 
ate cerca de 10 anos, caracterizada pela deposi^ao de 
placas amiloides, seguida por uma fase sintomatica de 
cerca de 10 anos, durante a qual ocorre a forma^ao de 
emaranhados (Figura 5-7). 

1. Manifesta^oes precoces - o termo leve compro- 
metimento cognitivo (LCC), algumas vezes, e 
usado para descrever a fase precoce do declinio 
cognitivo, observado em pacientes que mais tar- 
de recebem um diagnostico de doen^a de Alzhei¬ 
mer. O comprometimento da memoria recente, 
em geral, e o primeiro sinal de doen^a de Alzhei- 
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▲ Figura 5-6 Hiperfosforilacao tau e formacao de emaranhados neurofibrilares. 
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LCC Demencia 
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Tempo em relagao ao inicio da demencia na DA. 

A Figura 5-7 Relacao entre placas, emaranhados e progressao clinica da doenca de Alzheimer (DA). LCC, leve com- 
prometimento cognitive. 


mer, e pode somente ser notado por familiares. 
Com a progressao do disturbio de memoria por 
meses a varios anos, o paciente se torna deso- 
rientado no tempo e no espa^o. Afasia, anomia 
e acalculia podem se desenvolver, for^ando o pa¬ 
ciente a deixar seu trabalho ou desistir da gestao 
das finan^as familiares. A depressao aparente nos 
estagios iniciais do disturbio pode dar lugar a um 
estado inquieto e agitado. Seguem-se apraxias e 
desorienta^ao visuoespacial, levando o paciente 
a se perder com facilidade. Comumente se en- 
contram reflexos primitivos. Um disturbio de 
marcha do lobo frontal pode se tornar aparente, 
com passos curtos, lentos e arrastados, postura 
em flexao, com base larga e dificuldade para ini- 
dar a marcha. 

2. Manifesta^oes tardias - nos estagios mais avan- 
^ados, perde-se a desenvoltura social que previa- 
mente estava preservada, e sintomas psiquiatri- 
cos, incluindo psicose com paranoia, alucina^oes 
e delirios, podem ser evidentes. Convulsoes 
ocorrem em alguns casos. Nesse estagio, o exame 
pode demonstrar rigidez e bradicinesia. Carac- 
teristicas raras e geralmente tardias da doenca 
incluem mioclonia, incontinencia, espasticida- 
de, respostas plantares extensoras e hemiparesia. 
Mutismo, incontinencia e um estado acamado 
sao manifesta^oes terminais. Problemas de ali- 
menta^ao, episodios febris, dispneia, pneumonia 
e dor sao complica^oes frequentes nos meses fi- 
nais da vida, e o obito normalmente ocorre 5 a 10 
anos apos o inicio dos sintomas. 

^ Investigates 

Investiga^oes laboratoriais podem excluir outros dis- 

turbios, incluindo condi^oes reversiveis ou passiveis 

de tratamento. O exame cognitivo tambem pode ser 


util para ajudar a distinguir entre doenca de Alzhei¬ 
mer e outras causas de demencia. Em pacientes com 
doenca de Alzheimer, exames de TC ou RM com 
frequencia mostram atrofia cortical (especialmente 
medial do lobo temporal) e aumento de tamanho dos 
ventriculos, mas tais altera^oes sao inespecificas. A 
tomografia por emissao de positrons (PET, de positron 
emission tomography) pode revelar hipometabolismo 
e hipoperfusao nos lobos temporal e parietal. Tra^a- 
dores PET mais espedficos incluem [^^FJFDDNP, que 
marca placas amiloides e emaranhados neurofibrila- 
res, e [^^C] composto B Pittsburgh (PIB), que se liga 
as placas amiloides. Os niveis de A|342 no liquido ce¬ 
rebrospinal (ECS), tau e fosfo-tau tambem sao uteis 
como biomarcadores da doenca de Alzheimer. 

^ Diagnostico diferencial 

A doenca de Alzheimer em fase inicial pode asseme- 
Ihar-se a depressao ou disturbios puros de memoria, 
como a sindrome amnesica de Korsakoff (ver discus- 
sao adiante). A doenca de Alzheimer em etapa mais 
avan^ada deve ser diferenciada de demencia com 
corpusculos e Lewy, demencia vascular, doenca de 
Creutzfeldt-Jakob e outros disturbios demenciais (ver 
discussao adiante). 

► Tratamento 

Nenhum tratamento atualmente disponivel demons- 
trou ser capaz de reverter deficits existentes ou impe- 
dir a progressao da doenca. No entanto, a memantina 
(Tabela 5-9), um farmaco antagonista do receptor de 
glutamato tipo NMDA, pode induzir uma melhora 
modesta em pacientes com doenca de Alzheimer mo- 
derada a grave. 

Como as vias neuronais colinergicas degeneram 
e a colina acetiltransferase esta reduzida no cerebro 
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Tabela 5-9 Farmacos usados no tratamento da doenca de Alzheimer 


Classe do farmaco 

Farmaco 

Dose 

Toxicidade 

Antagonista de 
glutamato 

Memantina 

5 mg por via oral ao dia, aumentados 
em 5 mg a cada semana ate 10 mg por 
via oral duas vezes ao dia 

Tontura, cefaleia, constipacao, confusao 

Inibidores da acetil¬ 
colinesterase 

Tacrina 

10 mg por via oral quatro vezes ao dia, 
podendo ser aumentados para 20 mg 
por via oral quatro vezes ao dia apos 
seis semanas 

Colicas abdominais, nauseas e vomito, 
diarreia, toxicidade hepatocelular (as en- 
zimas hepaticas devem ser monitoradas 
duas vezes ao mes, durante quatro meses) 


Donepezil 

5 mg por via oral ao deitar; podem ser 
aumentados para 10 mg por via oral ao 
deitar, apos 4 a 6 semanas 

Nauseas, diarreia, vomito, insonia, fadiga, 
caibras musculares, anorexia 


Rivastigmina 

1,5 a 6 mg por via oral duas vezes ao dia 

Nauseas e vomito, diarreia, anorexia 


Galantamina 

4 a 12 mg por via oral duas vezes ao dia 

Nauseas e vomito, tontura, diarreia, ano¬ 
rexia, perda de peso 


Adaptada de Mayeux R, Sano M. Treatment of Alzheimer's disease. N EnglJ Med. 1999;341:1670-1679. 


de pacientes com doenca de Alzheimer, a terapia de 
reposi^ao colinergica tambem tern sido usada para o 
tratamento sintomatico da disfun^ao cognitiva (Tabe¬ 
la 5-9). Os inibidores da acetilcolinesterase, incluin- 
do tacrina, donepezil, rivastigmina e galantamina, de- 
monstraram levar a uma pequena melhora nos testes 
da fun^ao cognitiva. Efeitos colaterais incluem nausea 
e vomito, diarreia e tontura; a tacrina tambem aumen- 
ta os niveis sericos de transaminases. O melhor perfil 
de efeitos colaterais do donepezil e sua dosagem unica 
durante o dia sao vantajosos. 

Tratamentos experimentais sob investiga^ao 
incluem vacinas contra p-amiloide, inibidores da 
secretase e quelantes de metal. Farmacos antipsicoti- 
cos, antidepressivos e ansioliticos podem ser uteis no 
controle de disturbios comportamentais associados 
com doenca de Alzheimer. No entanto, sao poucas as 
evidencias de sua eficacia e, em alguns casos (risperi- 
dona, olanzapina), seu uso esta associado com uma 
incidencia aumentada de acidentes vasculares cere- 
brais em pacientes mais idosos. 

► Prognostico 

Durante a fase inicial de evolu^ao da doenca, os pa¬ 
cientes geralmente podem permanecer em casa, dan- 
do continuidade as atividades sociais, recreacionais e 
profissionais limitadas. O diagnostico precoce pode 
permitir que os pacientes tenham tempo para plane- 
jar ordenadamente sua demissao ou aposentadoria do 
trabalho, organizar a gestao de suas finan^as e discu- 
tir com os medicos e os membros familiares a gestao 
de problemas medicos futuros. Pacientes em estagios 
avan^ados da doenca podem necessitar de cuida- 
dos de enfermagem em uma institui^ao e do uso de 
medicamentos psicoativos. Esses pacientes devem ser 
protegidos e impedidos de ferir a si mesmos e a sens 


familiares por a^oes ou decis5es imprudentes. O obito 
por inani^ao ou infec^ao costuma ocorrer 5 a 10 anos 
apos os sintomas iniciais. 

DEMENCIA FRONTOTEMPORAL 

A demencia frontotemporal (DFT) engloba um grupo 
genetico e clinicamente heterogeneo de disturbios de- 
menciais, que levam a degenera^ao dos lobos frontal 
e temporal, afetando preferencialmente o comporta- 
mento e a linguagem. Nesses aspectos, a DFT difere 
da doenca de Alzheimer, que envolve principalmente 
os lobos temporal e parietal, causando disturbio im- 
portante da memoria. Tanto a DFT como a doenca de 
Alzheimer apresentam inclusoes contendo tau, mas o 
processamento amiloide anormal e as placas sao ob- 
servados somente na doenca de Alzheimer. 

^ Epidemiologia 

Acredita-se que a DFT seja a terceira causa mais co¬ 
mum de demencia, apos a doenca de Alzheimer e a 
demencia vascular. A idade media de inicio e de 50 
a 60 anos. 

► Patologia 

A DFT se caracteriza por atrofia dos lobos frontal e 
temporal. Os achados histopatologicos incluem perda 
neuronal, gliose e inclusoes intracelulares contendo 
proteina tau associada aos microtubulos (MAPT, 
de microtubule-associated protein tau); proteina 43 
ligante de DNA de resposta transativa (TDP-43, 
de transactive response DNA-binding protein 43) e 
ubiquitina; ou sarcoma/used-m (FUS, defused-in 
sarcoma) . As inclusoes tau na DFT diferem daque- 
las encontradas na doenca de Alzheimer: as primei- 
ras sao estruturas torcidas, semelhantes a fitas e nao 
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exatamente filamentos espiralados, e incluem emara- 
nhados neurofibrilares, depositos amorfos (pre-ema- 
ranhados) e, em alguns casos, corpusculos de Pick. 
Inclusoes tambem sao encontradas, algumas vezes, no 
hipocampo, nos nucleos subcorticais, no tronco cere¬ 
bral, no cerebelo ou na medula espinal. 

^ Etiologia 

Na maioria dos casos, a DPT e uma doen^a neuro- 
degenerativa esporadica, de causa desconhecida. No 
entanto, 20 a 40% dos pacientes relatam historia fami¬ 
liar de disturbio neurovegetativo, e aproximadamente 
10% parecem herdar a DFT de maneira autossomica 
dominante. 

► Patogenese 

1. Genetica - Muta^oes em dois genes - MAPT e 
progranulina (GRN) - parecem ser responsaveis 
por cerca da metade dos casos hereditarios. Acre- 
dita-se que as muta^oes de MAPT produzam a 
doen^a pelo ganho toxico de fun^ao, enquanto as 
muta^oes GRN causam perda de fun^ao por ha- 
ploinsuficiencia. Muta^oes menos comuns levan- 
do a DFT afetam os genes de proteina contendo 
valosina {VCP, de valosin-containing protein)^ 
CHMP 2 B, proteina de liga^ao TAR-DNA (TAR- 
DP) ou PUS. 

2. Tau e emaranhados neurofibrilares - Pacien¬ 
tes com muta^oes MAPT apresentam inclusoes 
contendo tau (emaranhados neurofibrilares 
ou depositos amorfos). Efeitos produtores de 
doen^a de mutante tau podem incluir defeitos 
estruturais e de estabilidade dos microtubulos, 
disturbios do transporte axonal, aumento da 
agrega^ao para formar inclusoes toxicas e alte- 
ra^ao do sinal de transdu^ao. Muta^oes MAPT 
e inclusoes tau-positivas estao associadas clini- 
camente com DFT variante comportamental, 
afasia nao fluente progressiva, degenera^ao fron¬ 
totemporal e paralisia supranuclear progressiva 
(ver discussao posterior). 

3. Progranulina e inclusoes TDP-43/ubiquitina- 
-positivas - A progranulina e um fator de cresci- 
mento envolvido no crescimento de neuritos e na 
sobrevivencia neuronal, e muta^oes GRN podem 
privar os neuronios de seu apoio trofico. Essas 
muta^oes estao associadas a inclusoes que con- 
tem TDP-43, um repressor transcricional e regu- 
lador de transla^ao. TDP-43 normalmente esta 
localizada no micleo, mas transloca para o cito- 
plasma, sendo ubiquitinada na DFT decorrente 
de muta^oes GRN. Muta^oes GRN e inclusoes 
contendo TDP-43/ubiquitina podem produzir 
sindromes clinicas de DFT variante comporta¬ 
mental, demencia semantica, afasia nao fluente 


progressiva, degenera^ao corticobasal e DFT 
com doen^a de neuronio motor (ver discussao 
adiante). 

4. Inclusoes FUS-positivas - Alguns pacientes 
com DFT apresentam inclusoes tau-negativas e 
TDP-43-negativas, porem ubiquitina-positivas, 
que tambem coram para FUS, uma proteina nu¬ 
clear envolvida no reparo do DNA, na regula^ao 
transcricional e na localiza^ao citoplasmatica. 
Pacientes com essas inclusoes apresentam DFT 
variante comportamental esporadica, com uma 
tendencia a inicio precoce, em geral, antes dos 
40 anos. 

5. Disfun^ao neuronal, perda neuronal e atrofia 
cerebral - Nao esta claro o quanto do quadro 
clinico de DFT resulta de uma fun^ao neuronal 
anormal em oposi^ao a perda neuronal. Even- 
tualmente, no entanto, existe atrofia cerebral 
acentuada, afetando principalmente o lobo fron¬ 
tal e os lobos temporals anteriores, alem de perda 
neuronal e gliose. 

^ Achados cimicos 

1. Demencia frontotemporal variante comporta¬ 
mental se caracteriza por importantes altera^oes 
comportamentais, incluindo intera^oes interpes- 
soais e conduta pessoal alteradas (p. ex., apatia 
e desinibi^ao), embotamento emocional e difi- 
culdade na compreensao. Essas anormalidades 
comportamentais ofuscam os defeitos cognitivos 
mais modestos, como comprometimento do jul- 
gamento, desaten^ao ou desorganiza^ao. Essa 
sindrome pode ser observada em pacientes com 
patologia tau, TDP-43 ou FUS. 

2. Demencia semantica produz afasia fluente 
(receptiva) (Capitulo 1) com disturbio da com¬ 
preensao e anomia, ocorrendo com doen^a afe¬ 
tando o lobo temporal dominante. E mais co¬ 
mum em pacientes com patologia TDP-43. 

3. Afasia nao fluente progressiva produz afasia de 
expressao (Capitulo 1) com compreensao preser- 
vada e resulta de envolvimento predominante do 
lobo frontal dominante. E mais comum em pa¬ 
cientes com patologia tau. 

4. Sindromes sobrepostas ocorrem em casos nos 
quais a DFT esta combinada com caracteristi- 
cas de parkinsonismo (degenera^ao corticoba¬ 
sal [discutida adiante] ou paralisia supranuclear 
progressiva [discutida adiante e no Capitulo 11]) 
ou doen^a do neuronio motor (esclerose lateral 
amiotrofica [Capitulo 9]). Sindromes parkinso- 
nianas sao observadas com mais frequencia em 
pacientes com patologia tau, enquanto o envol¬ 
vimento do neuronio motor esta associado com 
patologia TDP-43. 
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^ Investigates 

A RM mostra atrofia de lobo frontal e temporal (Fi- 
gura 5-8), e a PET pode mostrar hipometabolismo 
nessas regioes. Em ambos os casos, as anormalidades 
frequentemente sao assimetricas, com uma atrofia do 
lado direito predominando na variante comporta- 
mental e uma atrofia do lado esquerdo predominando 
na variante da linguagem. O rastreamento genetico 
pode demonstrar muta^oes em MAPT ou GRN em 
pacientes com historia familiar positiva. 

^ Diagnostico diferencial 

Em contraste com a doen^a de Alzheimer, o disturbio 
da memoria nao domina o quadro clinico na DFT, e 
o inicio ocorre em uma idade mais precoce. O diag¬ 
nostico e sugerido pelo inicio da demencia antes dos 
60 anos, com disturbio comportamental ou afasia 
como anormalidade primaria. DFT com altera^ao 
de comportamento pode ser erroneamente interpre- 
tada como um disturbio psiquiatrico primario, e as 
variantes da linguagem podem levantar suspeita de 
acidente vascular cerebral. DFT associada com pa- 
rkinsonismo ou doen^a do neuronio motor deve ser 
diferenciada de doen^a de Parkinson ou esclerose la¬ 
teral amiotrofica. 

^ Tratamento 

A memantina e os farmacos anticolinesterasicos usa- 
dos para o tratamento da doen^a de Alzheimer nao 



mostraram ser eficazes na DFT Os antidepressivos, 
especialmente os inibidores seletivos da recapta^ao 
da serotonina, podem ser uteis para o tratamento dos 
sintomas comportamentais. Pacientes com caracteris- 
ticas parkinsonianas (degenera^ao corticobasal ou pa- 
ralisia supranuclear progressiva) podem se beneficiar 
de levodopa/carbidopa ou agonistas dos receptores da 
dopamina. 

► Prognostico 

Na DFT, a dura^ao da doen^a e altamente variavel (2 
a 20 anos), consistente com a heterogeneidade clinica 
do disturbio. 

DEGENERACAO CORTICOBASAL 

A degenera^ao corticobasal e uma tauopatia relacio- 
nada a DFT com patologia tau. Fla produz atrofia 
cortical frontoparietal assimetrica e despigmenta^ao 
da substancia negra, com inclus5es neuronals tau-po- 
sitivas e inclusoes gliais, neuronios em balao e perda 
celular glial. A sindrome corticobasal classica reflete 
o envolvimento do cortex cerebral e dos micleos da 
base e consiste em impericia motora unilateral de um 
membro (geralmente, o bra^o), comprometimento 
funcional decorrente de alguma combina^ao de apra¬ 
xia, perda sensorial e mioclonias, associada com ri- 
gidez extrapiramidal, bradicinesia e tremor postural. 
A apraxia de um membro e a perda sensorial podem 
produzir a sindrome da mao alienigena, na qual o 



▲ Figura 5-8 Sequencia FLAIR de RM axial (A) e coronal (B) na demencia frontotemporal, mostrando atrofia regional 
dos lobos frontais (seta) e dos lobos temporals (pontas de seta). (Cortesia dej. Handwerke.) 
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membro se move aparentemente por vontade propria. 
Alem da degenera^ao corticobasal, a sindrome corti- 
cobasal tambem pode ser observada na paralisia su¬ 
pranuclear progressiva (ver proxima se^ao) e na DFT. 
Rigidez e bradicinesia nao respondem a medicamen- 
tos antiparkinsonianos. 

PARALISIA SUPRANUCLEAR PROGRESSIVA 

A paralisia supranuclear progressiva (PSP, ou smdro- 
me de Steele-Richardson-Olszewski) e um disturbio 
degenerativo idiopatico que afeta principalmente o 
tronco cerebral, a substancia cinzenta subcortical e o 
cortex cerebral. Assim como a DFT tau-positiva e a 
degenera^ao corticobasal, essa condi^ao se caracteri- 
za patologicamente por inclus5es intracelulares tau- 
-positivas. 

As caracteristicas clinicas classicas sao oftalmo- 
plegia supranuclear (afetando especialmente o olhar 
para baixo), paralisia pseudobulbar, distonia axial 
com ou sem rigidez extrapiramidal dos membros e 
demencia. Devido a PSP em geral se apresentar como 
um disturbio do movimento com caracteristicas pa- 
rkinsonianas, ela e discutida posteriormente no Ca- 
pitulo 11. 

DOENCA COM CORPUSCULOS DE LEWY 

A doen^a de Parkinson (Capitulo 11), um disturbio 
neurodegenerativo esporadico ou hereditario, carac- 
terizado por tremores, rigidez, bradicinesia e insta- 
bilidade postural, e acompanhada de demencia em 
cerca de um ter^o dos casos. Os pacientes que desen- 
volvem demencia, no minimo um ano apos o inicio 
dos sintomas motores, sao classificados como porta- 
dores de doen^a de Parkinson com demencia, en- 
quanto aqueles nos quais a demencia iniciou antes ou 
no periodo de um ano depots do inicio dos sintomas 
motores recebem o diagnostico de demencia com 
corpiisculos de Lewy. No entanto, esses dois diagnos- 
ticos nao podem ser distinguidos patologicamente, e 
o termo doen^a com corpiisculos de Lewy, algumas 
vezes, e usado para englobar ambos. 

A doen^a com corpiisculos de Lewy se caracte- 
riza histopatologicamente por inclusoes neuronals 
intracitoplasmaticas redondas e eosinofilicas (cor- 
piisculos de Lewy) no tronco cerebral e no cortex 
cerebral. Essas inclusoes contem a-sinucleina, uma 
proteina que tambem pode ser encontrada nos cor- 
pusculos de Lewy na doen^a de Parkinson sem de¬ 
mencia, e, consequentemente, a doen^a com corpos 
de Lewy e a doen^a de Parkinson sao classificadas 
como sinucleinopatias. 

A doen^a com corpiisculos de Lewy causa um 
declinio cognitivo sem comprometimento precoce 
importante da memoria. As caracteristicas incluem 


capacidade cognitiva flutuante, alucina^des visuais 
bem formadas e sinais de parkinsonismo, principal¬ 
mente rigidez e bradicinesia. 

As manifesta^oes motoras da doen^a com corpos 
de Lewy sao tratadas com medicamentos antiparkin¬ 
sonianos (Capitulo 11); alguns estudos sugerem que 
a memantina ou os farmacos anticolinergicos usados 
para o tratamento da doen^a de Alzheimer (Tabela 
5-9) tambem podem ser beneficos na demencia asso- 
ciada a doen^a com corpos de Lewy. 

DOENCA DE HUNTINGTON 

A doen^a de Huntington e um distiirbio neurodege¬ 
nerativo autossomico dominante caracterizado por 
coreia, sintomas psiquiatricos e demencia. A causa 
e uma sequencia expandida de repeti^oes de trinu- 
cleotideos CAG codificando para um trato poligluta- 
mina no gene da huntingtina (Htt). O cerebro apre- 
senta atrofia afetando o niicleo caudado, o putame 
e o cortex cerebral, com agrega^ao Htt em inclusoes 
citoplasmaticas e nucleares. A demencia em geral se 
torna aparente depots que a coreia e os sintomas psi¬ 
quiatricos estiveram presentes por alguns anos, mas, 
em cerca de um quarto dos casos, ela precede a coreia. 
O comprometimento da fun^ao executiva (p. ex., do 
julgamento) e da memoria e a caracteristica mais evi- 
dente, enquanto a linguagem tende a ser poupada ate 
uma evolu^ao mais avan^ada. A doen^a de Hunting- 
ton e discutida mais detalhadamente no Capitulo 11. 

DOENCA DE CREUTZFELDT-JAKOB 
(DOENCA PRIONICA) 

A doen^a de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) leva rapida- 
mente a uma demencia progressiva com degenera^ao 
focal variavel do cortex cerebral, dos niideos da base, 
do cerebelo, do tronco cerebral e da medula espinal. 
Essa condi^ao e causada por uma particula proteina- 
cea infecciosa (prion) e pode ser esporadica (cerca 
de 85% dos casos), gendica ou infecciosa. No ultimo 
caso, a DCJ pode ser transmitida atraves de um tecido 
contaminado por prion ou instrumentos ciriirgicos 
contaminados (DCJ iatrogenica), ou pelo consumo de 
came bovina contaminada (DCJ variante). A trans- 
missao inter-humanos documentada (transplante de 
cornea, implante de eletrodo cortical ou administra- 
^ao de hormonio do crescimento humano) e rara. O 
agente infeccioso esta presente no cerebro, na medula 
espinal, nos olhos, nos pulmdes, nos linfonodos, nos 
rins, no ba^o, no figado e no LCS, mas nao em outros 
fluidos corporals. 

A incidencia anual e de cerca de um caso por 
milhao na popula^ao. A doen^a esporadica costuma 
ocorrer em pacientes com mais de 40 anos, e a idade 
media de inicio e de cerca de 60 anos; na doen^a gene- 
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ticamente adquirida, por sua vez, a idade de inicio em 
geral e de 55 anos ou menos. Em somente 5 a 10% dos 
casos, mais de um membro familiar esta infectado, e 
casos conjugais sao raros. 

► Patogenese 

A DCJ familiar e um disturbio autossomico domi- 
nante, causado por uma muta^ao no gene PRNP, que 
codifica para uma isoforma de proteina celular prio- 
nica (PrP^^), uma proteina de fun^ao desconhecida. 
Na DCJ esporadica, PrP^^ sofre uma altera^ao confor- 
macional para produzir uma proteina prion anormal 
(isoforma scrapie ou PrP^^). PrP^*" serve, entao, como 
um modelo no qual PrP^^ e convertida em PrP^^ adi- 
cional. Na DCJ infecciosa, PrP^^ e introduzida no 
cerebro a partir de uma fonte externa. Em cada caso, 
o resultado e um acumulo de prions ErP^*" anormais 
no tecido cerebral. A capacidade da PrP^^ de induzir 
a conforma^ao de PrP^^ nos prions PrP*^ possibilita a 
replica^ao sem acidos nucleicos. 

Os prions tambem tern sido implicados em doen- 
9 as de animals e em tres outros disturbios humanos 
raros (Tabela 5-10) - o kuru, uma doen^a demencial 
de tribos da Nova Zelandia que falam a lingua Fore 
(aparentemente disseminado pelo canibalismo); a 
sindrome de Gerstmann-Straussler, um disturbio 
familiar caracterizado por demencia e ataxia; e a in- 
sonia familiar fatal, que produz disturbios do sono e 
das fun^oes autonoma, motora e endocrina. 

^ Achados cimicos 

O quadro clinico pode ser o de um disturbio difuso 
do sistema nervoso central (SNC) ou de uma disfun- 
^ao mais localizada (Tabela 5-11). A demencia esta 
presente em quase todos os casos e pode come^ar 
como um comprometimento cognitivo global leve 


Tabela 5-10 Doencas prionicas 


Doencas humanas 


Doenca de Creutzfeldt-Jakob (familiar, esporadica, iatro- 
genica, variante nova) 

Insonia familiar fatal 

Doenca de Gerstmann-Straussler-Scheinker 


Doencas animals 


Encefalopatia espongiforme bovina 
Encefalopatia espongiforme felina 
Scrapie (ovinos e caprinos) 

Encefalopatia transmissivel da marta 
Doenca consumptiva dos cervos e alces 
Encefalopatia espongiforme de ruminantes selvagens 
cativos 


Adaptada de Johnson RT, Gibbs CJ. Creutzfeldt-Jakob disease and 
related transmissible spongiform encephalopathies. N Engl J Med. 
1998;339:1994-2004. 


ou um disturbio cortical focal, como afasia, apraxia 
ou agnosia. A progressao para mutismo acinetico ou 
coma normalmente come^a apos um periodo de al- 
guns meses. Sintomas psiquiatricos, incluindo ansie- 
dade, euforia, depressao, labilidade emocional, deli- 
rios, alucina^oes e altera^oes na personalidade ou no 
comportamento, podem estar evidentes. Nao ha febre. 

Alem das anormalidades cognitivas, as manifes- 
ta^oes clinicas mais frequentes sao mioclonias (em 
geral induzidas por um sobressalto), sinais extrapira- 
midais (rigidez, bradicinesia, tremor, distonia, coreia 
e atetose) e sinais cerebelares. Defeitos de campo vi¬ 
sual, paralisias de nervo craniano e convulsoes ocor- 
rem com menor frequencia. 

Uma variante distinta de DCJ resulta da trans- 
missao da encefalopatia espongiforme bovina 
(“doenca da vaca louca”) a seres humanos. Essa va¬ 
riante se caracteriza por um inicio mais precoce (nor¬ 
malmente em adolescentes ou adultos jovens), sempre 
com envolvimento cerebelar, anormalidades psiquia- 
tricas precoces e placas amiloides difusas. 

^ Investigates 

O eletroencefalograma (EEC) pode mostrar ondas 
agudas ou espiculas periodicas (Figura 5-9), que estao 
ausentes na forma variante descrita anteriormente. A 
proteina do ECS pode estar elevada (< 100 mg/dL), e 
os niveis de proteina 14-3-3 estao aumentados. A RM 
pode mostrar sinais hiperintensos nos nucleos da base 
por imagens ponderadas em T2 (Figura 5-9). O diag- 
nostico definitivo e feito pela imunodetec^ao de Pr?^*" 
no tecido cerebral a biopsia ou, em casos familiares, 
pela detec^ao de formas mutantes de PrP^^ no DNA 
de linfocitos. 


Tabela 5-11 Caracteristicas cimicas da doenca de 
Creutzfeldt-Jakob esporadica 


Caracteristica 

Porcentagem 

Cognitiva 


Perda da memoria 

100 

Anormalidades comportamentais 

57 

Outras 

73 

Motora 


Mioclonia 

78 

Ataxia cerebelar 

71 

Sinais piramidais 

62 

Sinais extrapiramidais 

56 

Sinais do neuronio motor inferior 

12 

Disturbios visuais 

42 

Complexos periodicos no EEG 

60 


Dados de Brown P, Gibbs CJ Jr, Rodgers-Johnson P, et al. Human 
spongiform encephalopathy: the National Institutes of Health series 
of 300 cases of experimentally transmitted disease. Ann Neurol. 
1994;35:513. 
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A Figura 5-9 Imagem cerebral ponderada em difusao na doenca de Creutzfeldt-Jakob, mostrando hiperintensidade 
(em branco) nos nucleos da base e na faixa cortical (A), e EEG com ondas trifasicas tipicas em todas as derivacoes (B), 
que ocorrem repetitivamente cerca de uma vez a cada segundo. 


^ Diagnostico diferencial 

Varies outros disturbios devem ser distinguidos da 
DCJ. A doenca de Alzheimer com frequencia e consi- 
derada, especialmente em pacientes com uma evolu^ao 
menos fulminante e com sintomas cerebelares e extra- 
piramidais escassos. Nos cases em que o envolvimento 


cerebelar e proeminente, pode-se suspeitar de doenca 
de Parkinson, degenera^ao cerebelar ou PSP. Sinais fo- 
cais acentuados levantam a possibilidade de uma lesao 
de massa intracerebral. Disturbios metabolicos agudos 
que levam a altera^ao da atividade mental (p. ex., absti- 
nencia de sedatives) podem imitar uma DCJ. 
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► Prognostico 

Atualmente, nao existe tratamento disponivel. A 
doen^a costuma ser implacavelmente progressiva e 
invariavelmente fatal. Na maioria dos casos esporadi- 
cos, o obito ocorre dentro de um ano apos o inicio 
dos sintomas. Dependendo da muta^ao espedfica 
presente, as formas familiares da doen^a podem ter 
uma evolu^ao mais longa (1 a 5 anos). 


DOENCA CEREBROVASCULAR 


DEMENCIA VASCULAR 

A doen^a vascular geralmente e considerada a segun- 
da causa mais comum de demencia, depois da doen^a 
de Alzheimer, e muitos pacientes podem apresentar 
caracteristicas de ambas as condi^5es. A maioria dos 
pacientes com esse diagnostico tern grandes infartos 
corticais multiplos decorrentes da oclusao de arterias 
cerebrais maiores, ou diversos infartos menores (esta- 
do lacunar; Capitulo 13), afetando a substancia bran- 
ca subcortical, os micleos da base ou o talamo. 

A rela^ao entre doen^a vascular cerebral e de¬ 
mencia e mal caracterizada. Por exemplo, o mimero 
de acidentes vasculares cerebrais, suas localiza^oes e 
o volume total de infarto necessario para que os aci¬ 
dentes levem a uma demencia nao estao claros, o que 
dificulta determinar se os acidentes vasculares sao a 
causa da demencia em um determinado paciente. A 
ausencia de sinais neurorradiologicos de doen^a ce¬ 
rebrovascular argumenta fortemente contra uma base 
vascular como causa da demencia, mas a presen^a de 
les5es vasculares nao prova que estas sejam causais. 

Isto e especialmente verdadeiro quando outra 
causa de demencia, como a doen^a de Alzheimer, co- 
existe com doen^a cerebrovascular. 

^ Achados ch'nicos 

Como foi classicamente descrito, pacientes com de¬ 
mencia vascular tern uma historia de hipertensao, 
uma progressao gradual dos deficits, um inicio mais 
ou menos abrupto da demencia, e sinais ou sintomas 
neurologicos focais. Como altera^oes patologicas ex- 
tensas podem estar presentes ja no momento da apre- 
senta^ao, pode-se assumir que os pacientes possam 
permanecer funcionalmente bem compensados ate 
que um novo infarto, que de outro modo teria sido 
inocuo, afete o quadro clinico. 

O exame neurologico comumente mostra uma 
paralisia pseudobulbar, com disartria, disfagia e emo- 
tividade patologica (afeto pseudobulbar); deficits 
motores e sensoriais focais; ataxia; apraxia da marcha; 
hiper-reflexia e respostas extensoras plantares. O dis- 
turbio da memoria costuma ser menos evidente do 
que na doen^a de Alzheimer. 


^ Investigates 

A RM (Figura 5-10) pode mostrar multiplos infar¬ 
tos grandes, multiplos infartos pequenos (lacunares), 
areas de baixa densidade na substancia branca sub¬ 
cortical (doen^a de Binswanger ou encefalopatia ar- 
teriosclerotica subcortical) ou combina^oes desses 
achados, sendo mais sensivel que a TC para a detec- 
9 ao dessas anormalidades. 

Estudos laboratoriais adicionais devem ser feitos 
para excluir embolos cardiacos, policitemia, trom- 
bocitose, vasculite cerebral e sifilis meningovascular 
como causas de infartos multiplos, especialmente em 
pacientes mais j ovens ou naqueles que nao tern uma 
historia de hipertensao. 

► Tratamento 

A hipertensao, quando presente, deve ser tratada para 
reduzir a incidencia de infartos subsequentes e para 
prevenir outras doen^as de orgaos de circula^ao ter¬ 
minal. Agentes antiplaquetarios (Capitulo 13) podem 
ajudar a reduzir o risco de futuros acidentes vascula¬ 
res cerebrais. 

HEMATOMA SUBDURAL CRONICO 

O hematoma subdural cronico costuma afetar pacien¬ 
tes com idades entre 50 e 70 anos, frequentemente, 
apos traumatismo craniano leve. Outros fatores de 



▲ Figura 5-10 RM ponderada em T2 na demencia 
vascular, mostrando focos de intensidade de sinal anor- 
mais adjacentes aos ventriculos laterals (setas) e dentro 
dos nucleos da base {pontas de seta). 
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risco incluem alcoolismo, atrofia cerebral, epilepsia, 
anticoagula^ao, deriva^oes ventriculares e hemodiali- 
se de longo prazo. O inicio dos sintomas pode ocorrer 
meses apos o traumatismo. Os hematomas sao bilate- 
rais em cerca de um sexto dos casos. 

^ Achados cli'nicos 

Cefaleia e o sintoma inicial na maioria dos pacientes. 
Confusao, demencia, hemiparesia e vomitos podem 
ocorrer. Os sinais mais frequentes sao disturbios cog- 
nitivos, hemiparesia, papiledema e respostas extenso- 
ras plantares. Afasia, defeitos de campo visual e con- 
vuls5es sao incomuns, mas podem ocorrer. 

O hematoma geralmente pode ser observado na 
TC ou na RM (Figura 5-11) como uma area extra- 
-axial em crescente, com densidade reduzida e obli- 
tera^ao ipsilateral dos sulcos corticais e, frequente- 
mente, com compressao ventricular. O exame deve 
ser cuidadosamente revisto para a localiza^ao de cole- 
goes subdurais bilaterais. Cole^oes isodensas podem 
se tornar mais aparentes apos a infusao de contraste. 
Em alguns casos, a demonstra^ao do hematoma pode 
requerer uma arteriografia cerebral, que sempre deve 
ser realizada bilateralmente. 

► Tratamento 

A menos que contraindicado por problemas medicos 
ou melhora espontanea, os hematomas sintomaticos 
devem ser cirurgicamente evacuados. 



A Figura 5-11 TC no hematoma subdural cronico, 
mostrando colecoes bilaterais de baixa densidade en- 
tre a tabua interna do cranio e os hemisferios cerebrais 

(setas). 


OUTROS DISTURBIOS CEREBRAIS 


HIDROCEFALIA DE PRESSAO NORMAL 

A hidrocefalia de pressao normal, uma causa poten- 
cialmente reversivel de demencia, se caracteriza pela 
triade clinica de: demencia, apraxia da marcha e in- 
continencia. Ela pode ser idiopatica ou secundaria 
a condi^oes que interferem com a absor^ao de ECS, 
como meningites ou hemorragia subdural. A demen¬ 
cia com frequencia e leve e tern inicio insidioso, sendo 
em geral precedida de disturbio da marcha e inconti- 
nencia. Caracteriza-se inicialmente por lentidao men¬ 
tal e apatia e, mais tarde, por disfun^ao cognitiva glo¬ 
bal. A deteriora^ao da memoria e comum, mas afasia 
e agnosia sao raras. 

^ Fisiopatologia 

A hidrocefalia de pressao normal, algumas vezes, e 
chamada de hidrocefalia comunicante (porque a 
comunica^ao entre os ventriculos laterals, o terceiro 
e o quarto ventriculo permanece inalterada) ou hi¬ 
drocefalia nao obstrutiva (porque o fluxo de ECS 
entre os ventriculos nao esta prejudicado). Presume- 
-se que seja causada por um disturbio da absor^ao de 
ECS pelas granula^des aracnoides situadas no espa^o 
subaracnoidea, sobre a convexidade dos hemisferios 
(Figura 5-12), por exemplo, devido a fibrose e ade- 
rencias meningeas apos meningite ou hemorragia 
subaracnoidea. A hidrocefalia nao comunicante ou 
obstrutiva e causada por um bloqueio da circula^ao 
de ECS dentro do sistema ventricular (p. ex., por um 
cisto ou tumor intraventricular), e esta associada com 
aumento da pressao do ECS e, frequentemente, com 
cefaleia e papiledema. 

^ Achados cli'nicos 

A hidrocefalia de pressao normal geralmente se de- 
senvolve durante um periodo de meses; a manifes- 
ta^ao inicial muitas vezes e um disturbio da marcha. 
Isso normalmente assume a forma de uma apraxia da 
marcha, caracterizada por instabilidade ao ficar em 
pe e dificuldade em iniciar a marcha (marcha mag- 
netica), mesmo que nao haja qualquer fraqueza ou 
ataxia. O paciente e capaz de realizar os movimentos 
da perna associados com caminhar, andar de bicicle- 
ta ou chutar uma bola, sendo capaz de tra^ar figuras 
com os pes estando deitado ou sentado, mas e incapaz 
de faze-lo quando as pernas estao suportando peso. 
O paciente parece estar grudado ao chao, e o cami¬ 
nhar, uma vez iniciado, e lento e arrastado. Sinais pi- 
ramidais, incluindo espasticidade, hiper-reflexia e 
respostas extensoras plantares, algumas vezes, estao 
presentes. Podem ocorrer perseverances motoras (a 
repetinao inapropriada de atividade motora) e refle- 
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▲ Figura 5-12 Circulacao do liquido cerebrospinal (LCS). 0 LCS e produzido pelo plexo coroide, que consiste em 
tecido secretor especializado, localizado dentro dos ventriculos cerebrais. Ele flui dos ventriculos laterais e do terceiro 
ventriculo pelo aqueduto cerebral e pelo quarto ventriculo, e sai do sistema ventricular por dois forames de Luschka, 
situados lateralmente, e por urn forame unico, localizado medialmente, o forame de Magendie. 0 LCS entra e circula 
pelo espaco subaracnoide ao redor do cerebro e da medula espinal. Finalmente, ele e absorvido pelas granulacoes 
aracnoides para dentro da circulacao venosa. 


xos de pressao nas maos ou nos pes. A demencia se 
manifesta por lentidao psicomotora, falta de atengao 
e comprometimento da tomada de decisao e do reco- 
nhecimento espacial. A incontinencia urinaria e de 
desenvolvimento tardio, e os pacientes podem nao 
nota-la; a incontinencia fecal nao e comum. 

► Investigates 

A pungao lombar revela pressao inicial normal ou 
baixa. A TC ou a RM costuma mostrar o aumento 
dos ventriculos laterais sem aumento evidente dos 
sulcos corticais (Figura 5-13). A cisternografia com 
radionuclideos mostra, classicamente, acumulo do 
radioisotopo nos ventriculos, retardamento da depu- 
ragao e nao ascensao sobre as convexidades cerebrais. 
No entanto, esse padrao nao esta necessariamente 
presente em pacientes que respondem a derivagao. A 
melhora transitoria da marcha, do exame cognitivo 
ou da fungao esfincteriana apos a remogao de 30 a 
50 mL de LCS por pungao lombar {tap test) ou a dre- 


nagem lombar externa de 750 a 1.000 mL de LCS em 
um periodo de 72 boras e, provavelmente, o melhor 
previsor de uma resposta clinica favoravel a derivagao 
(ver Tratamento). 

^ Diagnostico diferencial 

Varias condigoes que produzem demencia devem ser 
consideradas no diagnostico diferencial. A doenga de 
Alzheimer tende a seguir uma evolugao mais longa, 
frequentemente com disfungao cortical focal evidente 
e aumento dos sulcos corticais na TC ou na RM. O 
parkinsonismo pode ser simulado pelo disturbio da 
marcha, mas pode ser diferenciado por rigidez extra- 
piramidal, tremor e resposta a medicamentos antipa- 
rkinsonianos. A demencia vascular deve ser suspei- 
tada, caso o disturbio siga uma evolugao gradual, ou 
se forem encontrados paralisia pseudobulbar, sinais 
sensorimotores focais ou uma historia de acidente 
vascular cerebral. Nesses casos, um exame de TC ou 
RM deve demonstrar lesoes vasculares. 
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A Figura 5-13 TC em dois niveis na hidrocefalia de pressao normal, mostrando ventriculos laterals aumentados em 
tamanho, sem aumento de tamanho dos sulcos corticais. 


► Tratamento 

Alguns pacientes, especialmente aqueles com hidro¬ 
cefalia decorrente de meningite ou hemorragia suba- 
racnoidea, se recuperam ou melhoram apos deriva^ao 
ventriculoatrial, ventriculoperitoneal ou lomboperi- 
toneal. Na hidrocefalia de pressao normal idiopatica, 
cerca de 60% dos pacientes respondem e cerca de 40% 
apresentam melhora mantida apos a deriva^ao. Com- 
plica^oes da deriva^ao ocorrem em aproximadamente 
40% dos casos e incluem infec^ao, hematoma subdu¬ 
ral ou mau funcionamento da deriva^ao, que reque- 
rem substitui^ao. 

TUMOR CEREBRAL 

Tumores cerebrals (Capitulo 6) produzem demencia e 
sindromes relacionadas por uma combina^ao de efei- 
tos locals e difusos, incluindo edema, compressao de 
estruturas cerebrals adjacentes, aumento da pressao 
intracraniana e disturbio do fluxo sanguineo cerebral. 
Em pacientes com tumor cerebral, a fun^ao cognitiva 
tambem pode estar prejudicada pela radioterapia ou 
quimioterapia. Os tumores mais provaveis para produ- 
zir sindromes cerebrals generalizadas sao os gliomas 
que se originam nos lobos frontais e temporals ou no 
corpo caloso. Embora tais lesoes tendam a infiltrar ex- 
tensivamente a substancia branca subcortical, inicial- 
mente dao origem a alguns sinais neurologicos focais. 

A demencia associada com tumor cerebral se 
caracteriza por importante lentidao mental, apatia. 


comprometimento da aten^ao e altera^Oes sutis da 
personalidade. Dependendo das areas de envolvi- 
mento, disturbios da memoria, afasia ou agnosia po- 
dem ser observados mais precocemente. Por fim, os 
tumores cerebrals produzem cefaleia, convulsoes ou 
disturbios sensorimotores. 

A neoplasia meningea, discutida no Capitu¬ 
lo 4 como uma das causas de estados confusionais, 
tambem pode produzir demencia que, comumente, 
esta associada com cefaleia, assim como a sintomas 
e sinais de disfun^ao em locals multiplos do sistema 
nervoso. O diagnostico e estabelecido por estudos ci- 
tologicos do ECS. 

ENCEFALOPATIA TRAUMATICA CRONICA 

Traumatismo cerebral grave ou repetido pode cau- 
sar uma sindrome progressiva, manifestada por 
comprometimento da memoria e da concentra^ao, 
altera^oes da personalidade, cefaleia, tremor, rigi- 
dez, bradicinesia, disartria, ataxia cerebelar, sinais 
piramidais e convulsoes. Embora classicamente des- 
crita em lutadores de boxe (demencia pugilistica), 
essa condi^ao e cada vez mais reconhecida em atletas 
sujeitos a formas mais sutis de traumatismo crania- 
no, incluindo a concussao. Estudos de neuroimagem 
podem mostrar atrofia cortical e do cavum do septo 
pelucido. As caracteristicas histopatologicas incluem 
emaranhados neurofibrilares consistentes com uma 
tauopatia progressiva. 
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DISTURBIOS SISTEMICOS 


INFECCAO 

^ Demencia associada ao HIV 

A infec^ao cerebral pelo virus da imunodeficiencia 
humana (HIV-1) pode produzir uma variedade de 
disturbios neurocognitivos associados ao HIV. Esses 
disturbios incluem comprometimento neurocogni- 
tivo (demonstravel somente por testes cognitivos), 
disturbios neurocognitivos menores (sintomaticos, 
mas de pouco impacto) e demencia associada ao HIV 
(tambem denominada complexo de demencia do 
HIV ou encefalopatia do HIV). Embora a incidencia 
e a gravidade da demencia associada ao HIV tenham 
declinado com a terapia antirretroviral altamente ati- 
va (HAART), essa condi^ao continua afetando 2 a 8% 
dos pacientes com infec^ao por HIV tratados. Os ris- 
cos incluem uso de drogas intravenosas, sexo femini- 
no e idade avan^ada. 

A. Patogenese 

A demencia associada ao HIV resulta da invasao do 
cerebro por retrovirus macrofago-tropico do sangue, 
que infecta macrofagos, microglia e astrocitos, mas 
nao os neuronios. O virus parece chegar ao SNC pre- 
cocemente, durante a evolu^ao da infec^ao sistemica 
por HIV-1, mas permanece latente e assintomatico 
durante anos. Alternativamente, ele pode produzir 
uma meningite sintomatica transitoria por HIV-1 
(Capitulo 4). Os disturbios neurocognitivos asso¬ 
ciados ao HIV parecem ser o resultado da libera^ao 
de citocinas pro-inflamatorias e produtos toxicos do 
gene viral, ativa^ao de astrocitos, perda de sinapses, 
degenera^ao dendritica e morte neuronal. A coinfec- 
^ao por virus da hepatite C, que esta presente em uma 
grande propor^ao dos pacientes, pode contribuir com 
o comprometimento cognitivo. 

B. Patologia 

Na demencia associada ao HIV, o cerebro mostra in- 
filtra^ao perivascular por macrofagos, celulas gigan- 
tes multinucleadas e astrogliose, que afeta os micleos 
da base, a substancia branca subcortical, o talamo e 
o tronco cerebral. A perda neuronal pode ser notada 
nos micleos da base e no cortex frontal e temporal. 
A medula espinal tambem pode ser afetada por uma 
mielopatia vacuolar. 

C. Achados cimicos 

O inicio geralmente e insidioso e esta associado com 
deficits cognitivos, comportamentais e motores. Esses 
deficits incluem perda da memoria, apatia, dificulda- 
de com a leitura e a escrita, disturbios da marcha e tre¬ 


mor. O exame mostra reflexos primitivos, hiper-refle- 
xia, respostas extensoras plantares e ataxia cerebelar. 

D. Investigacdes 

Nao existe um teste laboratorial definitivo para de¬ 
mencia associada ao HIV, mas os niveis de RNAm do 
HIV estao elevados em pacientes nao tratados. O ECS 
tambto mostra eleva^ao leve a moderada de proteina 
(< 200 mg/dL), pleocitose geralmente mononuclear 
modesta (< 50 cHulas/mm^) e bandas oligoclonais. A 
RM mostra atrofia cortical e subcortical, com anor- 
malidades de sinal difusas na substancia branca sub¬ 
cortical (Figura 5-14), sendo util para excluir outros 
processos neuropatologicos associados ao HIV, como 
infec^ao oportunista. 

E. Tratamento 

Pacientes com demencia associada ao HIV devem 
receber terapia antirretroviral altamente ativa, com 
pelo menos tres farmacos. Os farmacos com a melhor 
penetra^ao cerebral em cada classe sao zidovudina 
(nucleosideo inibidor da transcriptase reversa), ne- 
virapina (inibidor nao nucleosideo da transcriptase 
reversa), indinavir (inibidor de protease), vicriviroc 
(inibidor da entrada viral) e raltegravir (inibidor de 
integrase). Os efeitos colaterais incluem esteatose 
hepatica e miopatia (nucleosideos), erup^ao cutanea 
(nao nucleosideos) e disturbios gastrintestinais (inibi- 
dores da protease). 



▲ Figura 5-14 RM ponderada em T2 na demencia as¬ 
sociada ao HIV, mostrando intensidade de sinal aumenta- 
da (em branco) na substancia branca subcortical. 
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F. Prognostico 

A evolu^ao pode ser relativamente estatica (em es¬ 
pecial em pacientes tratados), constantemente pro¬ 
gressiva ou agudamente exacerbada por infec^ao pul- 
monar concomitante. Com a terapia antirretroviral 
altamente ativa, a sobrevivencia aumentou de meses 
para anos. 

^ Neurossi'filis 

A neurossifilis foi uma causa comum de demencia 
antes que o uso disseminado da penicilina permitis- 
se um tratamento eficaz da sifilis em estagio precoce. 
Atualmente, a demencia por neurossifilis e rara, mas 
o ressurgimento da sifilis nos ultimos anos sugere que 
a condi^ao vai se tornar mais comum. 

A. Achados clinicos 

1. Sifilis precoce - a sifilis e causada pelo Treponema 
pallidum transmitido por contato sexual, resultando 
em infec^ao em cerca de um ter^o dos contatos com 
individuos infectados. A sifilis primaria caracteriza-se 
por lesoes cutaneas locais (cancros), que costumam 
aparecer dentro de um mes apos a exposi^ao. Nao ha 
sintomas neurologicos. A dissemina^ao hematogeni- 
ca do T pallidum produz sintomas e sinais de sifilis 
secundaria dentro de 1 a 6 meses. Estes podem incluir 
febre, erup^ao cutanea, alopecia, lesoes cutaneas ano- 
genitais e ulcera^ao de membranas mucosas; sintomas 
neurologicos ainda sao incomuns nessa fase. A sifi¬ 
lis meningea, a forma mais precoce da neurossifilis 
sintomatica, e mais frequentemente observada 2 a 
12 meses apos a infec^ao primaria. As caracteristicas 
clinicas incluem cefaleia, rigidez de nuca, nausea e 
vomitos, e envolvimento de nervos cranianos (princi- 
palmente II, VII ou VIII). 

2. Sifilis meningovascular - essa manifesta^ao re- 
tardada da neurossifilis ocorre 4 a 7 anos durante a 
evolu^ao da doen^a e, geralmente, se apresenta com 
ataques isquemicos transitorios ou acidente vascular 
cerebral (Capitulo 13). 

3. Neurossifilis tardia (parenquimatosa) - essa con- 
di^ao produz as sindromes de paresia geral e tabes 
dorsalis, que podem ocorrer separadamente ou em 
conjunto (taboparesia); ambas podem ocorrer em 
combina^ao com atrofia optica. 

A. Paresia geral - uma meningoencefalite croni- 
ca causada por infec^ao espiroquetal ativa foi a causa 
comum de demencia e disturbios psiquiatricos rela- 
cionados a neurossifilis na era pre-penicilina. O inicio 
ocorre com perda gradual da memoria ou altera^ao das 
emo^oes, da personalidade ou do comportamento. Isso 
e seguido de deteriora^ao intelectual global com deli- 
rios de grandeza, depressao, psicose e fraqueza focal. 
As caracteristicas terminais incluem incontinencia. 


convulsoes ou acidentes vasculares cerebrals. O exame 
neurologico pode evidenciar tremor de face e lingua, 
expressao facial pobre, disartria e sinais piramidais. 

B. Taboparesia - na taboparesia, ha coexistencia de 
tabes dorsalis (Capitulo 10) com paresia geral, e os 
sinais e sintomas incluem pupilas de Argyll Robert¬ 
son (Capitulo 7), dores lancinantes (como facadas), 
arreflexia, deficits sensoriais de coluna posterior com 
ataxia sensorial e sinal de Romberg, incontinencia, 
impotencia, articula^oes de Charcot (hipertroficas) 
e genu recurvatum (joelhos hiperextendidos). Atrofia 
optica tambem pode estar presente. 

B. Investigacdes 

Os testes sorologicos sanguineos do treponema (ab- 
sor^ao de anticorpo de treponema fluorescente [FTA- 
-ABS, de fluorescent treponemal antibody absorbed] 
ou micro-hemaglutina^ao do Treponema pallidum 
[MHA-TP]) sao reativos em quase todos os pacien¬ 
tes com neurossifilis ativa, mas testes sanguineos nao 
treponemicos (Venereal Disease Research Laboratory 
[VDRL] ou reagina plasmatica rapida [RPR]) podem 
ser negativos; assim, um teste sanguineo de trepone¬ 
ma deve ser obtido em todos os casos suspeitos. Se 
ele for nao reagente, a neurossifilis e efetivamente ex- 
cluida; se for reativo, deve ser realizada uma pun^ao 
lombar para confirmar o diagnostico de neurossifi¬ 
lis e fornecer um perfil de base do LCS para medir a 
eficacia do tratamento subsequente. Na neurossifilis 
ativa, o LCS mostra pleocitose linfocitica e sorologia 
reativa nao treponemica em quase todos os casos. As 
exce^oes sao a meningite sifilitica aguda e a sifilis me¬ 
ningovascular, nas quais a pleocitose pode preceder 
a soroconversao, de modo que os testes nao trepone¬ 
micos do LCS sao falso-negativos no inicio e na tabes 
dorsalis em estagio final, na qual o LCS pode ser nor¬ 
mal. Outras anormalidades do LCS incluem proteina 
elevada, aumento de y-globulina e presen^a de ban- 
das oligoclonais. A RM na demencia sifilitica pode 
mostrar anormalidades de alta densidade unilaterais 
ou bilaterais do lobo temporal medio em T2, com ou 
sem atrofia associada. 

C. Tratamento 

A neurossifilis e tratada por uma sequencia de 10 dias 
de aplica^ao de penicilina G, 2 a 4 X 10^ unidades 
intravenosas a cada quatro horas. Tetraciclina ou eri- 
tromicina podem ser usadas para pacientes alergicos 
a penicilina. Febre e leucocitose podem ocorrer logo 
apos o inicio do tratamento (rea^ao de Herxheimer), 
mas sao transitorias. Se o LCS nao voltar ao normal 
dentro de seis meses, e necessario um novo tratamen¬ 
to. A falha de tratamento e a recaida nao sao convin- 
centemente mais comuns em pacientes infectados por 
HIV-1. 


DEMENCIA E DISTURBIOS AMNESICOS 


D. Prognostico 

Apos o tratamento com penicilina (ou outro antibio- 
tico) para paresia geral, a condi^ao clmica pode me- 
Ihorar ou estabilizar; em alguns casos, ela continua a 
se deteriorar. Pacientes com anormalidades no liquido 
cerebrospinal persistentes ou progressao sintomatica 
a despeito de tratamento devem ser novamente trata- 
dos. Pacientes com testes sorologicos de LCS reativos, 
mas sem pleocitose, provavelmente nao responderao 
ao tratamento com penicilina, mas, mesmo assim, 
costumam ser tratados. 

^ Leucoencefalopatia multifocal 
progressiva 

A leucoencefalopatia multifocal progressiva (LEMP) 
resulta de infec^ao por um papovavirus denominado 
virus JC. Os anticorpos estao presentes na maioria 
dos adultos, mas uma infec^ao sintomatica e rara. 
Essa condi^ao e mais comum em pacientes com infec- 
^ao por HIV, linfoma ou leucemia, carcinoma, sarcoi- 
dose, tuberculose ou imunossupressao farmacologicas 
apos transplante de orgaos. A LEMP tambem ocorre 
como um efeito colateral do tratamento com natalizu- 
mabe para esclerose multipla, mas geralmente e rara 
nos individuos com fun^ao imunologica normal. O 
virus infecta oligodendrocitos, levando a desmielini- 
za^ao difusa ou em manchas, que afeta principalmen- 
te a substancia branca dos hemisferios cerebrals, mas 
tambem envolve o tronco cerebral e o cerebelo. 

A evolu^ao costuma ser subaguda e progressiva, 
levando ao obito em cerca de 50% dos pacientes den- 
tro de 3 a 6 meses, embora a mortalidade seja mais 
baixa (aproximadamente 20%) em pacientes tomando 
natalizumabe. Febre e sintomas sistemicos estao au- 
sentes. Demencia e disfun^ao cortical focal sao evi- 
dentes. Os sinais de disfun^ao cortical focal incluem 
hemiparesia, deficits visuais, afasia, disartria e com- 
prometimento sensorial. Ataxia e cefaleia sao inco- 
muns, e convulsoes nao ocorrem. 

O LCS geralmente e normal, mas pode mostrar 
um leve aumento da pressao e da contagem de leu- 
cocitos ou proteina. A TC ou a RM mostra anormali¬ 
dades multifocais da substancia branca (Figura 5-15). 
Quando existem duvidas quanto ao diagnostico, este 
pode ser estabelecido por biopsia cerebral. 

O tratamento e feito com terapia antirretroviral 
altamente ativa ou, em pacientes que tomam natalizu¬ 
mabe, suspensao do farmaco e plasmaferese. 

DISTURBIOS METABOLICOS 
^ Alcoolismo 

Certas complica^oes do alcoolismo podem causar 
demencia. Essas complica^oes incluem degenera- 
^ao hepatocerebral adquirida pela doen^a alcoolica 


hepatica, hematoma subdural cronico decorrente de 
traumatismo craniano e estados de deficiencia nu- 
tricional. 

1. A pelagra, causada pela deficiencia de acido ni- 
cotinico (niacina), afeta neuronios no cortex ce¬ 
rebral, micleos da base, tronco cerebral, cerebelo 
e cornos anteriores da medula espinal. O envolvi- 
mento sisttoico se manifesta por diarreia, glossi- 
te e lesoes cutaneas eritematosas. O envolvimen- 
to neurologico pode levar a demencia, estados 
confusionais, sinais piramidais, extrapiramidais 
e cerebelares, polineuropatia e neuropatia optica. 
O tratamento e feito com nicotinamida, mas os 
deficits neurologicos podem persistir a despeito 
do tratamento. 

2. A sindrome de Marchiafava-Bignami se carac- 
teriza pela necrose do corpo caloso e da substan¬ 
cia branca subcortical, ocorrendo mais frequen- 
temente em alcoolistas desnutridos. A evolu^ao 
pode ser aguda, subaguda ou cronica. As caracte- 
risticas clinicas incluem demencia, espasticidade, 
disartria, disturbio da marcha e coma. Em alguns 
casos, o diagnostico pode ser feito por TC ou 
RM. Nao existe tratamento especifico disponivel, 
mas abstinencia e melhora da nutri^ao sao atitu- 
des recomendadas aos pacientes. O resultado e 
variavel: os pacientes podem morrer, sobreviver 
com demencia ou se recuperar. 

3. A demencia alcoolica causada pelos efeitos toxi- 
cos diretos do etanol sobre o cerebro foi postula- 
da, mas nao foram identificadas anormalidades 



▲ Figura 5-15 Sequencia FLAIR axial de RM na leu¬ 
coencefalopatia multifocal, mostrando anormalidade alta 
de Sinai (setas) na substancia branca do lobo parietal e 
occipital a direita. 
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especiais no cerebro de alcoolistas com demen- 
cia. Nos alcoolistas, a demencia e mais provavel- 
mente o resultado de um ou mais dos disturbios 
metabolicos e traumaticos ja mencionados. 

^ Hipotireoidismo 

O hipotireoidismo (mixedema), que e discutido no 
Capitulo 4 como causa de estados confusionais agudos, 
tambem pode produzir demencia reversivel ou psicose 
organica cronica. A demencia e um disturbio global 
caracterizado por lentidao mental, perda da memoria 
e irritabilidade. Deficits corticais focais nao ocorrem. 
As manifesta^oes psiquiatricas costumam ser eviden- 
tes e incluem depressao, paranoia, alucina^oes visuais 
e auditivas, mania e comportamento suicida. 

Pacientes com mixedema podem se queixar de 
cefaleia, perda auditiva, zumbido, vertigem, fraqueza 
ou parestesia. O achado mais sugestivo e o relaxamen- 
to retardado dos reflexos tendinosos. O diagnostico e 
o tratamento sao discutidos no Capitulo 4. A disfun- 
^ao cognitiva costuma ser reversivel com tratamento. 

^ Deficiencia de vitamina B,2 

A deficiencia de vitamina B ^2 ^ causa rara de de¬ 
mencia reversivel e psicose organica. Semelhante ao 
estado confusional agudo associado com deficiencia 
de vitamina B ^2 (Capitulo 4), a demencia pode ocorrer 
com ou sem manifesta^oes hematologicas ou outras 
manifesta^5es neurologicas (embora uma redu^ao da 
sensibilidade vibratoria e da propriocep^ao nas extre- 
midades inferiores seja comum). A demencia consiste 
em disfun^ao cognitiva global com lentidao mental, 
disturbio da concentra^ao e disturbio da memoria; 
afasia e outros disturbios corticais focais nao ocorrem. 
As manifesta^oes psiquiatricas com frequencia sao 
evidentes e incluem depressao, mania e psicose para- 
noide com alucina^oes visuais e auditivas. Os achados 
laboratoriais, os exames cerebrais por imagem e o tra¬ 
tamento sao discutidos no Capitulo 4. 

INSUFICIENCIA DE ORGAOS 

^ Demencia relacionada a dialise 

Este e um disturbio raro em pacientes submetidos a 
hemodialise cronica. As caracteristicas incluem di- 
sartria, mioclonia e convulsoes, as quais sao intermi- 
tentes no inicio, mas se tornam permanentes poste- 
riormente, associadas com demencia. O EEC mostra 
lentifica^ao paroxistica de alta voltagem, intermeada 
de pontas e ondas lentas; essas anormalidades podem 
ser revertidas pelo diazepam. O principal suspeito 
nessa demencia e o aluminio contido no dialisado, e a 
remo^ao de metais do dialisado levou a uma redu^ao 
da incidencia dessa sindrome. A sobrevida media e de 
seis meses. 


^ Degeneracao hepatocerebral nao 
wilsoniana 

A degeneracao hepatocerebral adquirida (nao wilso¬ 
niana) e uma complicacao incomum da cirrose hepa- 
tica cronica com deriva^ao portossistemica esponta- 
nea ou cirurgica. Os sintomas podem ser relacionados 
a insuficiencia do figado na destoxificacao da amonia. 
Os sinais neurologicos precedem os sintomas hepati- 
cos em cerca de um sexto dos pacientes. 

A. Achados cimicos 

As manifesta^des sistemicas de doen^a hepatica cro¬ 
nica geralmente estao presentes. A sindrome neu- 
rologica e flutuante, porem progressiva durante 1 a 
9 anos, podendo ser interrompida por episodios de 
encefalopatia hepatica aguda. Demencia, disartria e 
sinais cerebelares, extrapiramidais e piramidais sao as 
caracteristicas mais comuns. A demencia se caracte- 
riza por lentidao mental, apatia, comprometimento 
da aten^ao e da concentra^ao e disturbio da memoria. 
Sinais cerebelares incluem marcha ataxica, ataxia dos 
membros e disartria; o nistagmo e raro. O envolvi- 
mento extrapiramidal pode produzir rigidez, tremor 
de repouso, distonia, coreia ou atetose. Asterixe, mio¬ 
clonia, hiper-reflexia e respostas extensoras plantares 
sao comuns; a paraparesia e rara. 

Estudos laboratoriais mostram bioquimica hepa¬ 
tica sanguinea anormal e amonia elevada no sangue, 
mas o grau da anormalidade nao tern rela^ao direta 
com a gravidade dos sintomas neurologicos. O ECS 
e normal, exceto pelo aumento da glutamina e pelo 
aumento ocasional leve da proteina. 

B. Diagnostico diferencial 

A doen^a de Wilson pode ser distinguida por inicio 
precoce, aneis de Kayser-Fleischer e metabolismo 
anormal do cobre. 

A degeneracao cerebelar alcoolica afeta primei- 
ramente a marcha e nao esta acompanhada de sinais 
extrapiramidais ou piramidais. 

C. Tratamento e prognostico 

Os pacientes podem se beneficiar de uma dieta pobre 
em proteinas, alem de lactulose, neomicina, trans- 
plante hepatico ou shunt portossistemico; foram des- 
critas melhoras apos tratamento com levodopa ou 
bromocriptina. O obito resulta de insuficiencia hepa¬ 
tica progressiva ou sangramento de varizes gastreso- 
fagicas. 

^ Doenca de Wilson 

A doenca de Wilson (degeneracao hepatolenticular) e 
um disturbio hereditario autossomico recessivo raro, 
porem tratavel, do metabolismo do cobre, levando a 
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demencia e sintomas extrapiramidais. A doen^a re- 
sulta de muta^oes no gene ATP7B, que codifica para 
o polipeptideo |3 de uma ATPase transportadora do 
cobre. A doen^a de Wilson e discutida no Capitulo 11. 


PSEUDODEMENCIA 


A depressao e o disturbio mais comumente interpre- 
tado de modo equivocado como demencia. Como 
a depressao e comum e tratavel, a distin^ao entre as 
duas condi^oes e importante. Tanto a demencia como 
a depressao podem se caracterizar por lentidao men¬ 
tal, apatia, autonegligencia, recolhimento, irritabili- 
dade, dificuldade de memoria e concentra^ao, alem 
de altera^5es no comportamento e na personalidade. 
Alem disso, a depressao pode ser uma caracteristi- 
ca de doen^as demenciais, a depressao e a demencia 
podem coexistir como disturbios independentes, e a 
depressao instalada em idade um pouco mais avan- 
^ada pode ser um premincio de demencia posterior. 
As caracteristicas clinicas que ajudam na diferencia- 
^ao estao listadas na Tabela 5-12. Quando a depressao 
esta sendo considerada, deve ser feita uma consulta 
psiquiatrica. Se a depressao e identificada com um 
problema significativo e nao corrigivel pelo tratamen- 
to de uma doen^a de base ou por uma mudan^a na 
medica^ao, ela deve ser tratada diretamente. Os mo- 
dos de tratamento incluem psicoterapia, antidepressi- 
vos triciclicos e relacionados, inibidores seletivos da 


Tabela 5-12 Demencia versus pseudodemencia da 
depressao: caracteristicas diferenciais 


Demencia 

Depressao 

0 infcio e insidioso 

0 inicio e abrupto 

A deterioracao e progres¬ 
siva 

Nao ha historia de de¬ 
pressao 

Ha plato de disfuncao 

Pode existir historia de 
depressao 

0 paciente em geral nao 
sabe da extensao de seus 
deficits e nao se queixa de 
perda de memoria 

0 paciente sabe de seus 
deficits e pode exagera-los, 
queixando-se frequente- 
mente de perda da memoria 

Queixas somaticas sao 
incomuns 

0 afeto e variavel 

Queixas somaticas ou hipo- 
condria sao comuns 

0 afeto e deprimido 

Ocorrem poucos sintomas 
vegetativos 

0 comprometimento fre- 
quentemente piora a noite 

Os exames neurologico e 
laboratoriais podem ser 
anormais 

Os sintomas vegetativos 
sao evidentes 

0 comprometimento geral- 
mente nao piora a noite 

Os exames neurologico e 
laboratoriais sao normais 


recapta^ao da serotonina, inibidores da monoamino- 
xidase e tratamento eletroconvulsivo. 


SINDROMES AMNESICAS 


Um disturbio de memoria (sindrome amnesica) pode 
ocorrer como uma caracteristica de um estado confu- 
sional agudo ou demencia, ou como uma anormalida- 
de isolada. A ultima condi^ao e discutida nesta se^ao. 

A memoria e uma fun^ao complexa que pode 
ser vista como tendo componentes diferentes. A me¬ 
moria declarativa (consciente) inclui a memoria de 
trabalho, que permite a manipula^ao de informa^oes 
recentemente apresentadas, bem como a memoria 
semantica de longo prazo (factual) e a memoria epi- 
sodica (pessoal). A memoria nao declarativa (in- 
consciente) inclui a memoria procedural, necessaria 
para desempenhar tarefas bem aprendidas e tarefas 
aparentemente automaticas, e a memoria emocional, 
que atribui importancia afetiva a objetos ou eventos. 

A memoria tambem pode ser vista como com- 
preendendo as fases de registro, armazenamento 
e recupera^ao de informa^oes. A necropsia e estu- 
dos de imagem sugerem que o hipocampo, a regiao 
para-hipocampal do lobo temporal medio e as areas 
de associa^ao neocortical sao importantes no proces- 
samento da memoria. A lesao bilateral dessas regioes 
resulta em um comprometimento da memoria de 
curto prazo, que se manifesta clinicamente pela in- 
capacidade de formar novas memorias. A memoria 
de longo prazo, que envolve a recupera^ao de infor- 
ma^oes anteriormente aprendidas, esta relativamente 
preservada, talvez porque memorias bem estabele- 
cidas sejam armazenadas de modo difuso no cortex 
cerebral. Alguns pacientes com sindromes amnesicas 
podem tentar preencher as lacunas da memoria com 
lembran^as falsas (confabula^ao), que podem assu- 
mir a forma de artificios elaborados ou de memorias 
verdadeiras extraviadas no tempo. As memorias mais 
antigas e mais profundamente arraigadas, no entanto, 
como o proprio nome, quase sempre sao poupadas 
nos disturbios organicos da memoria. Em contrapar- 
tida, essas memorias pessoais podem estar evidente 
ou exclusivamente comprometidas na amnesia disso- 
ciativa (psicogenica). 

A base da memoria nao e bem compreendida, 
mas a descarga neuronal repetitiva produz mudan^as 
pre e pos-sinapticas duradouras (plasticidade) que fa- 
cilitam a neurotransmissao nas sinapses hipocampais 
(potencia^ao de longo prazo). Essas mudan^as pare- 
cem envolver a libera^ao de glutamato, que estimula 
a entrada de calcio nos neuronios pos-sinapticos, e a 
produ^ao de sinais retrogrados (p. ex., oxido nitrico) 
que atuam nas termina^oes nervosas pre-sinapticas 
para aumentar a libera^ao do transmissor com des¬ 
carga subsequente. 
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AMNESIA AGUDA 


TRAUMATISMO CRANIANO 

Traumatismos cranianos resultando em perda de 
consciencia estao invariavelmente associados com 
uma sindrome amnesica. Pacientes examinados logo 
apos esse tipo de traumatismo exibem um estado con- 
fusional no qual nao sao capazes de incorporar novas 
memorias (amnesia anterograda ou pos-traumatica; 
Figura 5-16), embora possam comportar-se de forma 
automatica aparentemente normal. Alem disso, existe 
amnesia retrograda, que cobre um periodo variavel 
anterior ao traumatismo. As caracteristicas de uma 
amnesia global transitoria podem ser observadas 
(ver adiante). 

Com o retorno a consciencia plena, a capacidade 
de formar novas memorias e restaurada. No entan- 
to, os eventos que ocorreram no intervalo do estado 
confusional tendem a ser totalmente perdidos para 
a memoria. Exce^5es sao ilhas de memoria para um 
intervalo lucido entre o traumatismo e a inconscien- 
cia, ou para periodos de menor comprometimento na 
evolu^ao de um estado confusional pos-traumatico 
flutuante. O periodo de amnesia retrograda come^a a 
diminuir, sendo as memorias mais remotas as primei- 
ras a voltar. A gravidade do traumatismo tende a se 
correlacionar com a dura^ao da confusao e a extensao 
da amnesia retrograda permanente e da amnesia pos- 
-traumatica. 

HIPOXIA OU ISQUEMIA 

Devido a vulnerabilidade seletiva dos neuronios pira- 
midais no setor de Sommer (setor hi de Scholz) do 
hipocampo, condi^oes resultantes em hipoxia cere¬ 


bral ou isquemia, como parada cardiaca ou envene- 
namento por dioxido de carbono, podem produzir 
sindromes amnesicas. A amnesia tende a ocorrer em 
pacientes nos quais o coma tenha durado pelo menos 
12 horas. Existe um grave comprometimento da ca¬ 
pacidade de incorporar memorias novas, com preser- 
va^ao relativa da memoria de registro e da memoria 
remota; os pacientes parecem apresentar um disturbio 
isolado da memoria de curto prazo. Pode ocorrer um 
periodo de amnesia retrograda precedendo a lesao. 
Os pacientes exibem uma falta de preocupa^ao com 
sua deficiencia e, as vezes, apresentam confabula^ao. 
A amnesia depois de parada cardiaca pode ser a unica 
manifesta^ao de disfun^ao neurologica, ou pode co¬ 
exists com outras sindromes de comprometimento 
cerebral, como paresia bibraquial, cegueira cortical 
ou agnosia visual (Capitulo 13). Uma recupera^ao 
frequentemente ocorre depois de alguns dias, embora 
deficits possam persists. 

Sindromes amnesicas decorrentes de envenena- 
mento por monoxido de carbono costumam estar 
associadas com disturbios afetivos. Outras anormali- 
dades incluem disfun^ao cortical focal e disfun^ao ex- 
trapiramidal. O envenenamento agudo por monoxido 
de carbono e sugerido por colora^ao vermelho-cereja 
da pele e das membranas mucosas, niveis elevados 
de carboxi-hemoglobina ou arritmia cardiaca. A TC 
pode apresentar transparencias nos nucleos da base e 
nos nucleos dentados. O tratamento consiste na ad- 
ministra^ao de oxigenio normal ou hiperbarico. 

OCLUSAO BILATERAL DA ARTERIA CEREBRAL 
POSTERIOR 

A arteria cerebral posterior supre o lobo temporal me¬ 
dial, o talamo, a capsula interna posterior e o cortex 
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A Figura 5-16 Amnesia retrograda e anterograda nos disturbios de memoria pos-traumaticos. 0 traumatismo cra- 
niano pode produzir coma transitorio, seguido por um estado confusional, no qual o paciente e incapaz de formar novas 
memorias. Com a recuperacao, essa capacidade e restaurada, mas existe uma amnesia persistente para o periodo do 
coma e da confusao (amnesia anterograda) e por um periodo variavel precedendo o trauma (amnesia retrograda)) 
0 ultimo deficit pode melhorar com o tempo. 
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occipital (Figura 5-17). Isquemia ou infarto nesse ter- 
ritorio, especialmente quando bilateral, pode produzir 
uma sindrome amnesica transitoria ou permanente. 
Embolos no sistema vertebrobasilar (Capitulo 13) sao 
causas frequentes de tais disturbios. 

A sindrome amnesica geralmente esta associada 
com hemianopsia unilateral ou bilateral e, algumas 
vezes, com agnosia visual, alexia sem agrafia, ano- 
mia, disturbios sensoriais ou sinais de disfun^ao do 
mesencefalo superior (em especial comprometimento 
do reflexo pupilar a luz). A memoria recente tende a 
estar seletivamente comprometida, com preserva^ao 
relativa da memoria e do registro remoto. 

A TC apresenta luminescencias, que podem ou 
nao ser real^adas pelo uso de material de contraste, 
em qualquer uma das regioes previamente mencio- 
nadas. A avalia^ao e o tratamento sao descritos no 
Capitulo 13. 

AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA 

A amnesia global transitoria e uma sindrome de perda 
aguda da memoria, que tende a ocorrer em pacien- 
tes de meia-idade ou mais idosos. Isquemia cerebral 
transitoria, depressao disseminada (ondas de ativi- 
dade eletrica cerebral reduzida no cortex cerebral) e 
estresse fisico ou emocional foram sugeridos como 
causa. O disturbio e recorrente em menos de 10% dos 
pacientes. 



▲ Figura 5-17 RM ponderada em T1 em urn pacien- 
te com uma oclusao antiga da arteria cerebral posterior, 
mostrando perda tecidual no lobo temporal medial (setas 
pequenas) e occipital {setas grandes), e dilatacao asso¬ 
ciada dos cornos temporal e occipital do ventriculo lateral. 
(Cortesia de A. Gean.) 


A amnesia global transitoria afeta a memoria de 
curto prazo e dura ate 24 horas (em geral, 6 a 10 bo¬ 
ras). Os pacientes parecem agitados e perplexos, e po¬ 
dem perguntar repetidamente sobre sua localiza^ao, 
a bora e a natureza daquilo que estao sentindo. Seu 
conhecimento sobre a identidade pessoal esta preser- 
vado, assim como as memorias remota e de registro. 
Novas memorias, no entanto, nao podem ser forma- 
das, o que e demonstrado pelas perguntas repetidas 
do paciente. Pode haver uma amnesia retrograda para 
um periodo variavel precedendo o episodio, mas esse 
periodo fica mais curto assim que o episodio se resol¬ 
ve. Sintomas associados podem incluir cefaleia, nau¬ 
sea e tontura. 

A preocupa^ao evidente do paciente com sua 
situa^ao diferencia a amnesia global transitoria das 
outras sindromes amnesicas com base organica, 
podendo dar origem a suspeitas de que a amnesia 
e psicogenica. RM de alta defini^ao pode mostrar 
sinais de anormalidades afetando o campo CAl do 
hip o camp o. 

BLACKOUTS ALCOOLICOS 

O consumo de grandes quantidades de etanol por 
curto prazo por individuos alcoolistas ou nao alco- 
olistas pode levar a “blackouts'" - episodios amnesi- 
cos transitorios que nao sao causados por confusao 
global, convulsoes, traumatismo craniano ou sin- 
drome de Wernicke-Korsakoff. Esses episodios se 
caracterizam por uma incapacidade de formar no¬ 
vas memorias, sem comprometimento da memoria 
de longo prazo ou da memoria imediata. Embora 
a causa seja desconhecida, os blackouts alcoolicos 
podem resultar de uma depressao da neurotrans- 
missao sinaptica (especialmente mediada pela se- 
rotonina ou pelo glutamato), induzida pelo etanol. 
O disturbio e autolimitado e nao requer tratamento 
especifico, porem uma redu^ao da ingestao de eta¬ 
nol deve ser aconselhada e tiamina deve ser admi- 
nistrada para tratar uma possivel encefalopatia de 
Wernicke (Capitulo 4). 

ENCEFALOPATIA DE WERNICKE 

A encefalopatia de Wernicke e causada por uma 
deficiencia de tiamina e, classicamente, leva a um 
estado confusional agudo, ataxia e oftalmoplegia. 
No entanto, a amnesia pode ser o principal ou uni- 
co disturbio cognitivo, em especial depois do ini- 
cio do tratamento com tiamina e quando as outras 
anormalidades cognitivas melhoram. Como os pa¬ 
cientes com encefalopatia de Wernicke costumam 
apresentar confusao global em vez de amnesia iso- 
lada, o disturbio e discutido com mais detalhes no 
Capitulo 4. 
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AMNESIA DISSOCIATIVA (PSICOGENICA) 

A amnesia pode ser uma manifesta^ao de um dis- 
turbio dissociative ou de simula^ao. Em tais pa- 
cientes, com frequencia, pode ser identificada uma 
historia psiquiatrica previa, sintomas psiquiatricos 
adicionais ou estresse emocional precipitante. A 
amnesia dissociativa se caracteriza por uma perda 
isolada e desproporcional de memorias traumati- 
cas ou pessoais estressantes. A amnesia dissociativa 
normalmente esta localizada no periodo imediata- 
mente posterior a uma experiencia traumatica ou 
seletiva para alguns eventos, mas nao para outros 
durante determinado periodo. Padroes menos fre- 
quentes incluem amnesia sistematizada restrita a 
certas categorias de informa^ao, amnesia continua 
para eventos ocorridos em algum tempo no passado 
ate o presente, e amnesia generalizada. Em alguns 
cases, os pacientes podem ser incapazes de lembrar 
seu proprio nome, um achado totalmente rare na 
amnesia organica. A despeito de tal orienta^ao em 
rela^ao a pessoa, a orienta^ao no tempo e no espa^o 
pode estar preservada. Alem disso, memorias recen- 
tes podem estar menos afetadas do que memorias 
remotas, o reverse do padrao normalmente obser- 
vado na amnesia decorrente de doen^a organica. O 
exame sob hipnose ou apes a administra^ao de amo- 
barbital sodico pode ser util para estabelecer que a 
amnesia e de origem psicogenica. 


AMNESIA CRONICA 


SINDROME AMNESICA ALCOOLICA DE 
KORSAKOFF 

Acredita-se que a sindrome amnesica alcoolica de 
Korsakoff, que ocorre no alcoolismo cronico e em 
outros estados de ma nutri^ao, deva ser causada pela 
deficiencia de tiamina. Esse disturbio costuma ser 
precedido por um ou mais episodios de encefalo- 
patia de Wernicke, mas esse tipo de historia pode 
faltar. O disturbio de memoria pode estar relaciona- 
do com degenera^ao bilateral dos nucleos talamicos 
dorsomediais. 

Uma sindrome amnesica de gravidade variavel 
se segue a encefalopatia de Wernicke em cerca de 
tres quartos dos casos e costuma estar associada com 
polineuropatia e outros sintomas, como nistagmo 
ou marcha ataxica. O defeito essencial e uma inca- 
pacidade de formar novas memorias, resultando em 
comprometimento significativo da memoria de cur- 
to prazo. A memoria de longo prazo com frequencia 
tambem esta afetada, embora em menor extensao. O 


registro esta intacto. Os pacientes normalmente sao 
apaticos e nao tern discernimento de seu disturbio, 
sao capazes de tentar tranquilizar o medico de que 
nao existe comprometimento e tentam explicar sua 
incapacidade evidente de memoria. A confabula^ao e 
uma caracteristica frequente, mas nao invariavel. 

A sindrome de Korsakoff pode ser evitada ou sua 
gravidade diminuida por administra^ao imediata de 
tiamina a pacientes com encefalopatia de Wernicke. 
Pacientes com sindrome de Korsakoff estabelecida 
tambem devem receber tiamina para prevenir a pro- 
gressao de deficits, embora deficits existentes prova- 
velmente nao possam ser revertidos. 

AMNESIA POS-ENCEFALITICA 

Pacientes que se recuperam de encefalite viral aguda 
(Capitulo 4), particularmente, as causadas pelo virus 
herpes simples, podem persistir com uma sindrome 
amnesica permanente e estatica. A sindrome e similar 
aquela produzida pelo alcoolismo cronico, na qual a 
caracteristica mais marcante e a incapacidade de for¬ 
mar novas memorias. As memorias remotas sao afe¬ 
tadas em menor extensao que as memorias recentes; 
o registro esta intacto. Confabula^ao pode ocorrer. 
Frequentemente, existe amnesia total para o periodo 
da encefalite aguda. 

Os pacientes podem apresentar outros sintomas 
de doen^a do sistema limbico. Esses sintomas incluem 
docilidade, indiferen^a, humor e afeto reduzidos, jo- 
cosidade inadequada e alusoes sexuais, hiperfagia, 
impotencia, atividade motora estereotipada e repeti- 
tiva, e ausencia de atividade orientada por uma meta. 
Podem ocorrer crises parciais complexas com ou sem 
generaliza^ao secundaria. 

TUMOR CEREBRAL 

O tumor cerebral e uma causa rara de sindrome am¬ 
nesica. Os tumores que podem se apresentar des- 
sa maneira incluem aqueles localizados no terceiro 
ventriculo ou que comprimem seu soalho ou parede 
a partir de fora. A sindrome amnesica lembra forte- 
mente a sindrome de Korsakoff e pode estar acom- 
panhada de letargia, cefaleia, disturbios endocrinos, 
deficits de campo visual ou papiledema. Irradia^ao 
craniana ou quimioterapia tambem podem compro- 
meter a memoria pela inibi^ao da neurogenese no 
hipocampo. 

O diagnostico de tumor cerebral e feito por TC 
ou RM. O tratamento consiste em cirurgia, irradia^ao 
ou ambos, dependendo do tipo de tumor e de sua lo- 
caliza^ao. 
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ENCEFALITE LIMBICA PARANEOPLASICA 

Um disturbio inflamatorio e degenerative das regioes 
da substancia cinzenta do SNC pode ocorrer como 
um efeito remoto de cancer sistemico. Quando as es- 
truturas limbicas sao primariamente afetadas, uma 
sindrome amnesica e a caracteristica clinica mais 
evidente. Acredita-se que o disturbio tenha uma ori- 
gem autoimune porque, como em outras sindromes 
neurologicas paraneoplasicas, podem ser detectados 
autoanticorpos antineuronais. 

A encefalite limbica paraneoplasica esta mais 
frequentemente associada com cancer de pequenas 
cdulas do pulmao, e os sintomas costumam prece- 
der o diagnostico do cancer subjacente. Os achados 
histopatologicos incluem perda neuronal, gliose re- 
ativa, prolifera^ao microglial e infiltra^ao linfocitica 
perivascular. A substancia cinzenta do hipocampo, 
o cingulo, o cortex piriforme, os lobos frontais in- 
feriores, a insula e a amigdala estao caracteristica- 
mente afetados. Os sintomas se desenvolvem duran¬ 
te varias semanas. O disturbio e caracterizado pelo 
comprometimento profundo da memoria recente, 
correspondendo a incapacidade de aprender novo 
material. A memoria remota e menos afetada, e o 
registro nao esta comprometido; em alguns cases, 
ocorre confabula^ao. Disturbios do humor, delirios, 
alucina^oes, disturbios do sono, crises convulsivas 
parciais complexas ou generalizadas podem se de- 


senvolver, assim como demencia. Dependendo da 
extensao do envolvimento das regioes de massa cin¬ 
zenta fora do sistema limbico, podem ocorrer dis¬ 
turbios cerebelares, piramidais, bulbares e de nerves 
perifericos. 

O LCS tambem pode demonstrar uma pleoci- 
tose mononuclear modesta e proteina discretamen- 
te aumentada. Lentifica^ao difusa ou ondas lentas e 
pontas bitemporais, algumas vezes, sao observadas 
no EEG. Uma RM pode revelar sinais de intensidade 
anormal nos lobos temporals mMios (Figura 5-18). 
A maioria dos pacientes apresenta aumento de pro¬ 
teina no LCS e pleocitose mononuclear. Anticorpos 
anti-Hu sao mais comuns e geralmente estao associa- 
dos com cancer pulmonar de pequenas cdulas, mas 
uma ampla varia^ao de autoanticorpos e processes 
malignos subjacentes sao relatados. A sindrome am¬ 
nesica paraneoplasica pode ser estatica, progressiva 
ou remitente. Excluir outros disturbios, especialmen- 
te os trataveis (p. ex., encefalite por virus herpes sim¬ 
ples), e muito importante. A sindrome de Korsakoff, 
causada pela deficiencia de tiamina, tambem deve 
ser considerada, pois os pacientes com cancer sao 
suscetiveis a deficiencias nutricionais, e a adminis- 
tra^ao de tiamina pode evitar o agravamento desses 
sintomas. O tratamento da encefalite limbica para¬ 
neoplasica inclui a administra^ao de corticosteroides 
e um tratamento dirigido aos processos neoplasicos 
associados. 



A Figura 5-18 Sequencia FLAIR de RM com incidencia axial (A) e coronal (B) na encefalite limbica, mostrando sinal 
aumentado (setas brancas) nos lobos temporals mediais. 
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A cefaleia ocorre em todos os grupos etarios e e res- 
ponsavel por 1 a 2% das avalia^oes em servi^os de 
emergencia e por ate 4% das visitas a consultorios 
medicos; as causas sao imimeras (Tabela 6-1). Embo- 


ra na maioria das vezes seja uma condi^ao benigna 
(principalmente quando cronica e recorrente), a cefa¬ 
leia de inicio recente pode ser a primeira ou principal 
manifesta^ao de doenca sistemica ou intracraniana 
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Tabela 6-1 Causas de cefaleia e dor facial 


Inkio agudo 


Cousas comuns 

Hemorragia subaracnoidea 
Outras doencas cerebrovasculares 
Meningite ou encefalite 
Disturbios oftalmicos (glaucoma, irite aguda) 

Cousas menos comuns 
Convulsoes 
Puncao lombar 
Encefalopatia hipertensiva 
Coito 


Inkio subagudo 


Arterite (temporal) de celulas gigantes 

Massa intracraniana (tumor, hematoma subdural, 

abscesso) 

Pseudotumor cerebral (hipertensao intracraniana 
benigna) 

Neuralgia do trigemeo {tic douloureux) 

Neuralgia glossofaringea 
Neuralgia pos-herpetica 
Dor facial idiopatica persistente 


Crdnicas 


Enxaqueca 

Uso excessivo de medicacao 
Cefaleia em salvas 
Cefaleia temporal 
Dor do picador de gelo 
Doenca da coluna cervical 
Sinusite 

Doenca dentaria 


grave e, portanto, requer uma avalia^ao minuciosa e 
sistematica. 

Um diagnostico etiologico de cefaleia se baseia 
na compreensao da fisiopatologia da dor de cabe^a; 
na obten^ao de uma historia, com caracteriza^ao da 
dor como aguda, subaguda ou cronica; na realiza^ao 
de um exame fisico cuidadoso e na formula^ao de um 
diagnostico diferencial. 


^ ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 

FISIOPATOLOGIA DA CEFALEIA E DA 
DOR FACIAL 


ESTRUTURAS SENSl'VEIS A DOR 

A cefaleia e causada por tra^ao, deslocamento, in- 
flama^ao, espasmos vasculares ou distensao de es- 
truturas sensiveis a dor na cabe^a ou no pesco^o. O 
envolvimento isolado da parte ossea, da maior parte 
da dura ou da maioria das regioes do parenquima nao 
produz dor. 


A. Estruturas sensiveis a dor dentro da 
calota craniana 

Estas estruturas incluem os seios venosos (p. ex., o 
seio sagital), as arterias meningeas anterior e media, 
a dura junto a base do cranio, os nervos trigemeo (V), 
glossofaringeo (IX) e vago (X), as por^oes proximais 
da arteria carotida interna e sens ramos proximos ao 
circulo de Willis, a substancia cinzenta periaquedutal 
no tronco cerebral e os micleos sensoriais do talamo. 

B. Estruturas extracranianas sensiveis a dor 

Estas estruturas incluem o periosteo do cranio; a pele; 
os tecidos, os musculos e as arterias subcutaneos; os 
musculos do pesco^o; o segundo (C2) e o terceiro 
(C3) nervos cervicais; os olhos, as orelhas, os dentes, 
os seios paranasais e a orofaringe, alem das membra- 
nas mucosas da cavidade nasal. 

IRRADIACAO OU PROJECAO DA DOR 

A. O nervo trigemeo (V) carrega a sensibilidade de 
estruturas intracranianas da fossa anterior e me¬ 
dia do cranio (acima do tentorio cerebelar). Le- 
soes intracranianas discretas, nessas localiza^oes, 
podem produzir dor que se irradia na distribui- 
^ao do nervo trigemeo (Figura 6-1). 

B. Os nervos glossofaringeo (IX) e vago (X) trans- 
mitem a sensibilidade de parte da fossa posterior; 
a dor originada dessa area tambem pode ser re- 
ferida a orelha ou a garganta, como na neuralgia 
glossofaringea. 

C. Os nervos cervicais superiores (C2-C3) trans- 
mitem estimulos de estruturas infratentoriais e 
cervicais, por isso a dor de lesoes na fossa poste¬ 
rior frequentemente se projeta para o segundo e 
o terceiro dermatomo cervical (Figura 6-1). 


HISTORIA 


CLASSIFICACAO E ABORDAGEM AO 
DIAGNOSTIC DIFERENCIAL 

A. Cefaleia aguda e dor facial 

Cefaleias de inicio recente ou claramente diferentes 
de qualquer coisa que o paciente tenha experimen- 
tado previamente costumam ser um sintoma de 
doenca grave e requerem avalia^ao imediata. Inicio 
subito da “pior dor de cabe^a que ja tive em minha 
vida” (classicamente decorrente de hemorragia suba¬ 
racnoidea), cefaleia difusa com rigidez de nuca e fe- 
bre (meningite) e cefaleia centrada em um dos olhos 
(glaucoma agudo) sao exemplos marcantes. Cefaleias 
agudas tambem podem acompanhar processos mais 
benignos, como infec^oes virais sistemicas ou outras 
doencas febris. 
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▲ Figura 6-1 Inervacao dos compartimentos intracranianos sensiveis a dor (A) e locals extracranianos correspon- 
dentes a irradiacao da dor (B). 0 nervo trigemeo (V), principalmente sua divisao oftalmica (V1), inerva a fossa craniana 
anterior e a fossa craniana media; lesoes nessas areas podem produzir cefaleia frontal. As raizes dos nervos cranianos 
superiores (principalmente C2) inervam a fossa posterior; lesoes nessa localizacao podem causar cefaleia occipital. 


B. Cefaleia subaguda e dor facial 

Cefaleias subagudas sao aquelas que persistem ou 
recorrem durante semanas a meses. Tais cefaleias 
tambem podem significar graves disturbios clinicos, 
especialmente quando a dor e progressiva ou quando 
ocorre em pacientes mais idosos. Pacientes com cefa¬ 
leia subaguda devem ser questionados quanto a trau- 
matismo de cranio recente (hematoma subdural ou 
sindrome pos-concussao), mal-estar, febre ou rigidez 
de nuca (meningite aguda), anormalidades neurologi- 
cas focais ou perda de peso (tumor cerebral primario 
ou metastatico), altera^oes visuais (arterite de celu- 
las gigantes, hipertensao intracraniana benigna) ou 
medicamentos que predispoem a cefaleia (nitratos). 

C. Cefaleia cronica e dor facial 

Cefaleias que ocorrem durante varios anos (p. ex., 
enxaqueca ou cefaleias tensionais) em geral tern uma 
causa benigna, embora cada ataque agudo possa ser 
profundamente incapacitante. Ao tratar esses pacien¬ 
tes, e importante determinar se a cefaleia atual e si¬ 
milar aquelas sofridas previamente ou se e nova - e, 
assim, representa um processo diferente. 

FATORES PRECIPITANTES 

Fatores precipitantes podem indicar a causa da cefa¬ 
leia. Tais fatores incluem cirurgia oftalmica ou den- 
taria recente; exacerba^ao aguda de sinusite cronica 


ou febre do feno; infec^ao viral sistemica; tensao psi- 
cologica, estresse emocional ou fadiga; menstrua^ao; 
fome; consumo de sorvete ou alimentos contendo ni- 
tritos (cachorro-quente, salame, presunto e a maioria 
dos embutidos ou salsichas), feniletilamina (chocola¬ 
te) ou tiramina (queijo cheddar), e exposi^ao a luzes 
brilhantes. A precipita^ao da cefaleia pelo alcool e 
especialmente tipica da cefaleia em salvas. A masti- 
ga^ao e o ato de comer comumente desencadeiam dor 
associada com neuralgia glossofaringea, tic doulou- 
reuse, claudica^ao mandibular associada com arterite 
de celulas gigantes ou disfun^ao temporomandibular. 
Agentes contraceptivos orais e nitratos podem preci- 
pitar ou exacerbar a enxaqueca. A cefaleia tambem 
pode ser provocada pela tosse, especialmente em pa¬ 
cientes com les5es estruturais da fossa posterior. 

SINTOMAS PRODROMICOS (AURAS) 

Sintomas prodromicos ou auras, como escotomas 
cintilantes ou outras altera^oes visuais, frequente- 
mente, ocorrem com enxaqueca; tambem podem 
ocorrer em pacientes com disturbios convulsivos e 
cefaleias pos-ictais. 

CARACTERISTICAS DA DOR 

Cefaleia ou dor facial pode ser descrita de varias ma- 
neiras. Dor pulsatil ou latejante com frequencia e 
atribuida a enxaqueca, mas e igualmente comum em 
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pacientes com cefaleia tensional. Uma sensa^ao de 
aperto ou pressao tambem e comumente observada 
na cefaleia tensional. A dor produzida por lesoes in- 
tracranianas de massa costuma ser surda e constan- 
te. Dor aguda e lancinante (em facadas) sugere uma 
causa neuritica, como a neuralgia do trigemeo. A dor 
do picador de gelo pode ser descrita por pacientes 
com enxaqueca, cefaleia em salvas ou arterite de ce- 
lulas gigantes. 

Cefaleias com praticamente quaisquer caracteris- 
ticas podem ocorrer em pacientes com enxaqueca ou 
tumores cerebrais; portanto, o carater da dor, isolada- 
mente, nao fornece uma pista etiologica confiavel. 

LOCALIZACAO DA DOR 

A. Cefaleia unilateral e uma caracteristica invaria- 
vel de cefaleia em salvas e ocorre na maioria das 
crises de enxaqueca; a maior parte dos pacientes 
com cefaleia tensional refere dor bilateral. 

B. Dor ocular ou retro-orbitaria sugere um dis- 
turbio oftalmico primario, como irite aguda ou 
glaucoma, doen^a do nervo optico (II) (p. ex., 
neurite optica) ou inflama^ao retro-orbital (p. 
ex., sindrome de Tolosa-Hunt). Ela tambem e co¬ 
mum na enxaqueca ou cefaleia em salvas. 

C. Dor paranasal relacionada com um ou varios 
seios paranasais, frequentemente, associada com 
sensibilidade sobre o periosteo e a pele sobreja- 
cente, ocorre com infec^ao sinusal aguda ou obs- 
tru^ao da saida sinusal. 

D. Cefaleia focal pode resultar de lesoes intracra- 
nianas de massa, mas mesmo nesses casos ela e 
substituida por dor bioccipital ou bifrontal quan- 
do a pressao intracraniana se torna elevada. 

E. Desconforto em faixa ou occipital esta comu¬ 
mente associado com cefaleia tensional. A lo- 
caliza^ao occipital tambem ocorre na irrita^ao 
meningea decorrente de infec^ao ou hemorragia 
e com disturbios articulares, musculares ou dos 
ligamentos da coluna cervical superior. 

F. Dor dentro do territorio da primeira divisao 
(VI) do nervo trigemeo, descrita como em quei- 
ma^ao, e uma caracteristica comum da neuralgia 
pos-herpetica. 

G. Dor lancinante localizada na segunda (V2) ou 
terceira (V3) divisao do nervo trigemeo (V) su¬ 
gere neuralgia do trigemeo {tic douloureux). 

H. A faringe e o meato auditivo externo sao os lo- 
cais mais frequentes de dor causada pela neural¬ 
gia do hipoglosso. 

SINTOMAS ASSOCIADOS 

Manifesta^oes de doen^a sistemica subjacente podem 
ajudar no diagnostico etiologico da cefaleia e sempre 
devem ser pesquisadas. 


A. Perda de peso recente pode acompanhar cancer, 
arterite de celula gigante ou depressao. 

B. Febre ou calafrios podem indicar infec^ao siste¬ 
mica ou meningite. 

C. Dispneia ou outros sintomas de doen^a car- 
diaca levantam a possibilidade de endocardite 
infecciosa subaguda, resultando em abscesso 
cerebral. 

D. Disturbios visuais sugerem um disturbio ocular 
(p. ex., glaucoma), enxaqueca ou um processo 
intracraniano envolvendo o nervo ou o trato op¬ 
tico, ou as vias visuais centrais. 

E. Nausea e vomitos sao comuns na enxaqueca e 
na cefaleia pos-traumatica e tambem podem ser 
observados com lesoes de massa intracranianas. 
Alguns pacientes com enxaqueca relatam diar- 
reia ou outros sintomas gastrintestinais acompa- 
nhando os ataques. 

F. Fotofobia pode ser proeminente na enxaqueca, 
na meningite aguda ou na hemorragia subarac- 
noidea. 

G. Mialgias frequentemente acompanham cefaleia 
tensional, infec^oes virais sisttoicas e arterite de 
celulas gigantes. 

H. Rinorreia ipsilateral e lacrimejamento durante 
os ataques tipificam a cefaleia em salvas. 

I. Perda transitoria da consciencia pode ser ob¬ 
servada na enxaqueca (enxaqueca basilar) e na 
neuralgia glossofaringea (decorrente de sincope 
cardiaca; Capitulo 12). 

OUTRAS CARACTERISTICAS DA CEFALEIA 

A. Padrao temporal da cefaleia 

Cefaleias decorrentes de lesao de massa comumente 
sao mais intensas ao acordar, assim como as cefaleias 
sinusais. Cefaleias por lesoes de massa, no entanto, 
aumentam em gravidade com o tempo. Cefaleias 
em salvas com frequencia despertam os pacientes; 
elas costumam se repetir na mesma bora do dia ou 
da noite. Cefaleias tensionais podem se desenvolver 
sempre que ocorrem situa^oes estressantes e, muitas 
vezes, apresentam intensidade maxima no final de 
um dia de trabalho. Cefaleias enxaquecosas sao epi- 
sodicas e podem piorar durante o periodo menstrual 
(Figura 6-2). 

B. Condicoes que aliviam a cefaleia 

Cefaleias enxaquecosas costumam ser aliviadas por 
escuridao, sono, vomito ou pressao sobre a arteria 
temporal ipsilateral, e sua frequencia pode diminuir 
durante a gravidez. As cefaleias pos-pun^ao lombar e 
as cefaleias de baixa pressao geralmente sao aliviadas 
quando o paciente se deita, enquanto as cefaleias por 
lesoes de massa intracranianas podem ser menos in¬ 
tensas quando o paciente esta em pe. 
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Tempo (meses) 


▲ Figura 6-2 Os padroes temporais da cefaleia. A ce- 
faleia enxaquecosa e episodica e pode ocorrer em inter¬ 
vales variados. A cefaleia tensional pode estar presente 
todos os dias. A cefaleia em salvas ocorre em surtos sepa- 
rados por periodos livres de sintomas. A cefaleia causada 
pelo tumor cerebral frequentemente aumenta em gravi- 
dade com o passar do tempo. 

C. Condicoes que exacerbam a cefaleia 

O desconforto exacerbado por rapidas altera^oes 
da posi^ao da cabe^a ou por eventos que aumen- 
tam transitoriamente a pressao intracraniana, como 
tosse ou espirro, costuma estar associado com uma 
massa intracraniana, mas tambem pode ocorrer na 
enxaqueca. Medo, excita^ao ou irrita^ao podem 
precipitar ou piorar a enxaqueca e as cefaleias ten- 
sionais. Inclinar o corpo, espirrar ou assoar o nariz 
caracteristicamente pioram a dor da sinusite. A cefa¬ 
leia postural (maxima quando em posi^ao vertical, 
mas ausente quando deitado) ocorre com hipotensao 
do liquido cerebrospinal (LCS) causada por pun^ao 
lombar, traumatismo craniano ou extravazamento 
espontaneo de liquido espinal. Flutua^oes na inten- 
sidade e na dura^ao da cefaleia sem qualquer causa 
obvia, especialmente quando associadas com flutu- 
a^oes semelhantes do estado mental, sao observadas 
no hematoma subdural. 

D. Historia da cefaleia 

As caracteristicas da cefaleia apresentada devem ser 
comparadas com aquelas da que ocorreu previamen- 
te, pois uma cefaleia com caracteristicas diferentes re- 
quer uma investiga^ao especialmente cuidadosa. 


EXAME Fl'SICO 


Um exame fisico geral e obrigatorio, pois a cefaleia 
e um acompanhante nao especifico de muitos dis- 
turbios sistemicos. Se possivel, o paciente deve ser 
observado durante um episodio de cefaleia ou dor 
facial. 


SINAIS VITAIS 

A. Temperatura 

Embora a febre seja sugestiva de sindrome viral, me- 
ningite, encefalite ou abscesso cerebral, a cefaleia 
decorrente dessas causas tambem pode ocorrer sem 
febre. Alem disso, a cefaleia pode acompanhar muitas 
infec^oes sistemicas. 

B. Pulso 

Taquicardia pode ocorrer em um paciente tenso, 
ansioso, com cefaleia tensional ou acompanhando 
qualquer dor grave. Cefaleia paroxistica associada a 
taquicardia e transpira^ao e caracteristica de feocro- 
mocitoma. 

C. Pressao arterial 

A hipertensao por si so raramente causa cefaleia, a 
nao ser que a eleva^ao da pressao arterial seja aguda, 
como no feocromocitoma, ou muito alta, como ocor¬ 
re em uma encefalopatia hipertensiva precoce. Hiper¬ 
tensao cronica, no entanto, e o principal fator de risco 
para acidente vascular cerebral, que pode estar asso¬ 
ciado com cefaleia aguda. Hemorragia subaracnoidea 
costuma ser seguida de aumento agudo e acentuado 
da pressao arterial. 

D. Respiracao 

A hipercapnia decorrente de insuficiencia respiratoria 
de qualquer causa pode elevar a pressao intracraniana 
e produzir cefaleia. 

EXAME FISICO GERAL 

A. Perda de peso 

Perda de peso ou caquexia em um paciente com ce¬ 
faleia sugere cancer ou infec^ao cronica. Polimialgia 
reumatica e arterite de celulas gigantes tambem po¬ 
dem estar acompanhadas de perda de peso. 

B. Pele 

Inflama^ao local (celulite) da face ou sobreposta ao 
cranio indica infec^ao local, que pode ser a fonte de 
abscesso intracraniano ou trombose de seio venoso. 
Anormalidades cutaneas em qualquer localiza^ao 
podem sugerir vasculite (incluindo a da meningococ- 
cemia), endocardite ou cancer. Os neurofibromas ou 
as manchas cafe-com-leite da doen^a de von Recklin¬ 
ghausen (neurofibromatose) podem estar associados 
com tumores intracranianos benignos ou malignos, 
que podem produzir cefaleia. Angiomas cutaneos, al- 
gumas vezes, acompanham malforma^oes arteriove- 
nosas (MAVs) do sistema nervoso central, que podem 
estar associadas com cefaleia cronica - ou cefaleia 
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aguda, caso sangrem. Herpes-zoster afetando a face e 
a cabe^a envolve, mais frequentemente, o olho e a pele 
ao redor do tecido periorbital, causando dor facial. 

C. Couro cabeludo, face e cranio 

Uma sensibilidade aumentada do couro cabeludo e 
caracteristica de enxaqueca, hematoma subdural, ar- 
terite de celulas gigantes e neuralgia pos-herpetica. 
Nodulos, eritema ou sensibilidade sobre a arteria 
temporal sugerem arterite de celulas gigantes. Sensi¬ 
bilidade localizada sobre a arteria temporal tambem 
acompanha a enxaqueca aguda. Traumatismo crania- 
no recente ou uma lesao de massa pode causar uma 
area localizada de sensibilidade. Traumatismo causa 
equimose caracteristica (Figura 1-4). 

Doen^a de Paget, mieloma ou cancer metastatico 
do cranio podem produzir uma cefaleia desagradavel 
e aborrecedora, associada com sensibilidade craniana. 
Na doen^a de Paget, um shunt arteriovenoso dentro do 
osso pode levar a um aquecimento do couro cabeludo. 

Disturbios dos olhos, das orelhas ou dos dentes 
podem causar cefaleia. A percussao dos dentes pode 
revelar abscesso periodontal. Sensibilidade dos seios 
paranasais pode indicar sinusite. Um sopro sobre a 
orbita ou o cranio pode sugerir MAY, fistula caroti- 
dea-cavernosa, aneurisma ou meningioma. Lacera- 
^oes da lingua levantam a possibilidade de cefaleia 
pos-ictal. Conjuntiva ipsilateral injetada, lacrimeja- 
mento, sindrome de Horner (Capitulo 7) e rinorreia 
ocorrem com a cefaleia em salvas. 

A doen^a da articula^ao temporomandibular e 
acompanhada por sensibilidade local e crepita^ao so¬ 
bre a articula^ao. 

D. Pescoco 

Espasmo de musculo cervical ocorre em cefaleias ten- 
sionais e enxaquecosas, traumatismos da coluna cer¬ 
vical, artrite cervical ou meningite. Sopros carotideos 
podem estar associados com doen^a cerebrovascular. 

Sinais meningeos devem ser cuidadosamente 
pesquisados, em especial quando a cefaleia e de inicio 
recente. A irrita^ao meningea causa rigidez de nuca 
(pescoco), principalmente na dire^ao anteroposterior, 
enquanto os disturbios da coluna cervical restringem 
os movimentos em todas as dire^5es. Desconforto a 
flexao do quadril e do joelho durante flexao do pes- 
co^o (sinal de Brudzinski) indica irrita^ao meningea 
(Figura 1-5). Sinais meningeos podem estar ausentes 
ou ser dificeis de demonstrar nos estagios iniciais da 
meningite subaguda (p. ex., tuberculosa), nas primei- 
ras horas apos hemorragia subaracnoidea e em pa- 
cientes comatosos. 

E. Coracao e pulmdes 

Um abscesso cerebral pode estar associado com 
doen^a cardiaca congenita, evidenciada por sopro 


cardiaco ou cianose. Abscessos pulmonares tambem 
podem ser a fonte de abscesso cerebral. 


EXAME NEUROLOGICO 


A. Exame do estado mental 

Durante o exame do estado mental, pacientes com ce¬ 
faleia aguda podem estar confusos, como se observa 
comumente na hemorragia subaracnoidea e na me¬ 
ningite. Cefaleia com demencia pode ser indicativa de 
tumor intracraniano, principalmente no lobo frontal 
ou infiltrando atraves do corpo caloso. 

B. Exame dos nervos cranianos 

Anormalidades dos nervos cranianos sugerem e loca- 
lizam um tumor intracraniano ou outra lesao de mas¬ 
sa. Papiledema, a principal caracteristica de hiper- 
tensao intracraniana, pode ser observado em les5es 
intracranianas, fistula carotidea-cavernosa, pseudotu¬ 
mor cerebral ou encefalopatia hipertensiva. Hemor- 
ragias retinianas superficiais (hemorragias sub-hialoi- 
des) sao caracteristicas de hemorragia subaracnoidea 
em adultos (Figura 6-3). Retinopatia isqutoica pode 
ser encontrada em pacientes com vasculite. 

Paralisia progressiva de nervo oculomotor (III), 
especialmente quando causa dilata^ao pupilar, pode 
ser um sinal de apresenta^ao de aneurisma expansi- 
vo da comunicante posterior; como alternativa, pode 
refletir aumento da pressao intracraniana e hernia^ao 
cerebral incipiente. Redu^ao da reatividade pupilar a 
luz ocorre na neurite optica. Paralisias de musculos 



A Figura 6-3 Hemorragias intrarretinianas peripapila- 
res (em faixas) e pre-retinianas ou sub-hialoides (glo- 
bulares), associadas com um aumento subito da pressao 
intracraniana causado por ruptura de aneurisma. (Cortesia 
de W. F. Hoyt.) 
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extraoculares ocorrem na sindrome de Tolosa-Hunt 
(Capitulo 7). Proptose sugere uma lesao em massa or¬ 
bital ou fistula arteria carotida- seio cavernoso. 

Redu^ao da sensibilidade no local da dor facial 
- mais comumente na primeira (VI) divisao do trige- 
meo (V) - e encontrada na neuralgia pos-herpetica. 
Areas desencadeantes na face e na faringe sugerem 
neuralgia do trigemeo e do glossofaringeo, respecti- 
vamente. 

C. Exame motor 

Fun^ao motora assimetrica ou ataxia da marcha em 
um paciente com historia de cefaleia subaguda requer 
avalia^ao completa para excluir lesoes de massa intra- 
cranianas. 

D. Exame sensorial 

Comprometimento sensorial focal ou segmentar, ou 
redu^ao da sensibilidade corneana (reflexo cornea- 
no) sao fortes evidencias contra uma causa benigna 
da dor. 


CEFALEIA AGUDA 


Em uma cefaleia recente, o inicio subito pode ser um 
sintoma de doen^a intracraniana ou sistemica grave; 
ela deve ser investigada imediata e completamente. 


HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA 


Hemorragia subaracnoidea (sangramento para dentro 
do espa^o subaracnoide) espontanea (nao traumatica) 
geralmente e o resultado de um aneurisma roto de ar¬ 
teria cerebral ou uma MAV. 

A ruptura de um aneurisma sacular e responsa- 
vel por 75% dos casos de hemorragia subaracnoidea, 
com uma incidencia anual de 6 em 100.000. A maioria 
se origina esporadicamente, mas, como alguns casos 
sao familiares, todos os membros devem ser examina- 
dos nas familias com duas ou mais pessoas afetadas. 
Os padroes de hereditariedade podem ser autossomi- 
cos e recessivos. 

A ruptura ocorre com mais frequencia durante 
a quinta e a sexta decadas de vida, com uma distri- 
bui^ao igual entre os sexos. O risco de ruptura de um 
aneurisma intracraniano varia com a idade do pacien¬ 
te e o local e o tamanho do aneurisma; cerca de 5% 
dos individuos submetidos a necropsia tern aneuris- 
mas cerebrais, e a maioria nunca apresentou sinto- 
mas. A hipertensao nao demonstrou conclusivamente 
predispor a forma^ao de aneurismas, mas a eleva^ao 
aguda da pressao arterial (p. ex., durante o orgasmo) 
pode ser responsavel pela ruptura. 

Aneurismas fusiformes resultam de dilata^ao 
circunferencial de um tronco de arteria cerebral. Di- 
ferentes dos aneurismas saculares, estes parecem ser 


causados por aterosclerose ou dissec^ao, afetando 
preferencialmente o sistema vertebrobasilar, podendo 
apresentar sintomas de isquemia ou efeito de massa, 
alem da ruptura. 

MAVs intracranianas, uma causa menos fre- 
quente de hemorragia subaracnoidea (10%), ocorrem 
com uma frequencia duas vezes maior em homens 
que em mulheres e geralmente sangram na segunda a 
quarta decada de vida, embora uma incidencia signi- 
ficativa se estenda ate a sexta decada de vida. Sangue 
no espa^o subaracnoide tambem pode resultar de he¬ 
morragia intracerebral, acidente vascular embolico e 
traumatismo. 

PATOLOGIA 

Aneurismas das arterias cerebrais geralmente sao 
congenitos e resultam de fraqueza da parede vascular 
durante o desenvolvimento, em especial em locals de 
ramifica^ao. Eles se originam normalmente de arterias 
intracranianas ao redor do circulo de Willis, junto a 
base do cranio (Figura 6-4), e sao multiplos em cerca 
de 20% dos casos. Outras anormalidades congenitas, 
como doen^a de rins policisticos ou coarcta^ao da aor¬ 
ta, podem estar associadas com aneurismas saculares. 

Ocasionalmente, infec^oes sistemicas como a 
endocardite infecciosa se disseminam para uma arte¬ 
ria cerebral, causando a forma^ao do aneurisma; tais 
aneurismas micoticos sao responsaveis por 2 a 3% 
das rupturas aneurismaticas. Aneurismas micoticos 
em geral situam-se mais distais ao longo do trajeto das 
arterias cerebrais, diferentes dos aneurismas saculares. 

Arteria comunicante 
anterior (15%) 



A Figura 6-4 Distribuicao de frequencia dos aneuris¬ 
mas intracranianos. 
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As MAVs consistem em comunica^oes vascu- 
lares anormais, que permitem que o sangue arterial 
entre no sistema venoso sem passar por um leito ca- 
pilar. Elas sao mais comuns na distribui^ao da arteria 
cerebral media. 

FISIOPATOLOGIA 

A ruptura de uma arteria intracraniana eleva a pressao 
intracraniana e distorce as estruturas sensiveis a dor, 
produzindo cefaleia. A pressao intracraniana pode 
alcan^ar a pressao de perfusao sistemica e diminuir 
agudamente o fluxo sanguineo cerebral; junto com o 
efeito concussivo da ruptura, acredita-se que isso seja 
a causa da perda de consciencia que ocorre inicial- 
mente em cerca de 50% dos pacientes. A rapida eleva- 
^ao da pressao intracraniana tambem pode produzir 
hemorragias retinianas sub-hialoides (Figura 6-3). 

ACHADOS CLINICOS 
A. Sinais e sintomas 

A classica (mas nao invariavel) apresenta^ao de uma 
hemorragia subaracnoidea e o inicio subito de uma ce¬ 
faleia generalizada grave e incomum, com frequencia 
descrita como a pior cefaleia que o paciente ja tenha 
apresentado. A ausencia de cefaleia praticamente im¬ 
pede o diagnostico, e um ter^o dos pacientes apresenta 
somente cefaleia. Nos restantes, a perda da consciencia 
e frequente no inicio do quadro, assim como vomitos e 
rigidez de nuca. Os sintomas podem iniciar a qualquer 
bora do dia e durante repouso ou exercicio. 

A caracteristica mais significativa da cefaleia e o 
fato de ser recente. Uma cefaleia mais leve, mas de ou- 
tro modo similar (cefaleia sentinela), pode ter ocor- 
rido nas semanas que antecederam o evento agudo 
e, provavelmente, resultou de pequenas hemorragias 
prodromicas ou estiramento aneurismatico. 

A cefaleia nem sempre e grave, especialmente 
se a hemorragia e oriunda de uma MAV rota em vez 
de um aneurisma. Embora a dura^ao da hemorragia 
seja breve, a intensidade da cefaleia pode permanecer 
inalterada por varios dias e desaparecer so lentamente 
ao longo de cerca de duas semanas. A recorrencia da 
cefaleia costuma significar ressangramento. 

A pressao arterial com frequencia aumenta pre- 
cipitadamente como um resultado da hemorragia. 
Irrita^ao meningea pode induzir aumentos da tem- 
peratura de ate 39°C durante as duas primeiras se¬ 
manas. Frequentemente, existe confusao, estupor ou 
coma. Rigidez de nuca e outras evidencias de irrita- 
^ao meningea (Figura 1-5) sao comuns, mas podem 
nao ocorrer por varias horas apos o inicio da cefaleia. 
Hemorragias globulares pre-retinianas (encontradas 
em 20% dos casos; Figura 6-3) sao mais sugestivas do 
diagnostico. 


Com a ruptura do aneurisma, o sangramento 
ocorre principalmente no espa^o subaracnoide e me- 
nos no parenquima cerebral. Portanto, sinais neuro- 
logicos focais proeminentes sao incomuns e, mesmo 
quando presentes, podem nao estar relacionados ao 
local do aneurisma. Uma exce(;:ao e a paralisia do ner- 
vo oculomotor (III) decorrente de compressao do ner- 
vo ipsilateral por um aneurisma de arteria comunican- 
te posterior. Respostas extensoras plantares e paralisia 
do nervo abducente (VI) sao sinais nao localizadores 
frequentes de aumento da pressao intracraniana. 

MAVs rotas tendem a ocorrem dentro do tecido 
cerebral e podem produzir sinais neurologicos focais, 
como hemiparesia, afasia ou defeitos de campo visual. 

B. Achados laboratoriais 

Pacientes apresentando hemorragia subaracnoidea 
sao inicialmente investigados por meio de tomogra- 
fia computadorizada (TC) (Figura 6-5), que confirma 
a hemorragia em > 90% dos pacientes com ruptura 
aneurismatica e pode ajudar a identificar uma fonte fo¬ 
cal. O exame e mais sensivel no dia em que ocorreu o 
sangramento e em pacientes com altera^ao da conscien¬ 
cia. Complica(;6es, incluindo extensao intracerebral ou 
intraventricular do sangramento, hidrocefalia e infarto, 
tambem podem ser identificadas. Aneurismas, por si 
so, podem nao ser evidentes na TC, mas a maioria das 
MAVs pode ser observada apos administra^ao do ma¬ 
terial de contraste. A ressonancia magnetica (RM) e es¬ 
pecialmente util para a detec^ao de pequenas MAVs no 
tronco cerebral, que nao sao bem visualizadas na TC. 

Se uma TC nao confirmar o diagnostico de hemor¬ 
ragia subaracnoidea, realiza-se uma pun^ao lombar 
(Capitulo 2). Na hemorragia subaracnoidea, o LCS em 
geral apresenta uma pressao inicial bastante elevada, 
alem de ser macroscopicamente sanguinolento, com 
100.000 para 1 milhao ou mais de eritr6citos/mm^ 
Como o heme dessas celulas e inicialmente degradado 
(pela heme-oxigenase) para o pigmento verde biliver- 
dina, sendo entao degradado pela biliverdina-redutase 
para o pigmento amarelo bilirrubina, o sobrenadante 
do LCS centrifugado adquire uma colora^ao amarela- 
da (tornando-se xantocromico). Isso se torna aparente 
dentro de 12 horas apos a hemorragia. Como a pun^ao 
lombar traumatica tambem pode introduzir sangue no 
LCS, e importante excluir essa possibilidade pela com- 
para^ao das contagens de eritrocitos no primeiro e no 
ultimo tubo de LCS obtido. Alem disso, o sobrenadante 
do LCS nao e xantocromico apos uma pun^ao trauma¬ 
tica, pois a conversao do heme em bilirrubina demora 
um certo tempo. 

Os leucocitos inicialmente estao presentes no 
liquido espinal na mesma propor^ao dos eritrocitos, 
como no sangue periferico. No entanto, a meningite 
quimica causada pelo sangue no espa^o subaracnoide 
pode produzir uma pleocitose de varios milhares de 
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▲ Figura 6-5 (A) TC nao contrastada de urn paciente com hemorragia subaracnoidea aguda aneurismatica. As areas 

de alta densidade (setas) representam sangue no espaco subaracnoide na base do cranio (a maioria dos aneurismas 
ocorre nessa regiao ao redor do circulo de Willis; ver Figura 6-4). (B) TC cerebral nao contrastada da mesma regiao. 
Cisterna interpeduncular, (seta maior); cisterna suprasselar, (seta menor). (Cortesia de C. Jungreis.) 


leucocitos durante as primeiras 48 horas, alem de uma 
redu^ao da glicose do LCS 4 a 8 dias apos a hemorra¬ 
gia. Na ausencia de pleocitose, a glicose do LCS apos 
hemorragia subaracnoidea e normal. A contagem de 
leucocitos, com frequencia, e modestamente elevada, 
mas e raro exceder 15.000/mml 

O eletrocardiograma (ECG) pode revelar uma 
serie de anormalidades, incluindo ondas T em picos 
ou profundamente invertidas, intervalo PR curto ou 
ondas U de grande tamanho. 

Uma vez confirmado o diagnostico de hemorra¬ 
gia subaracnoidea por TC ou pun^ao lombar, e feita 
uma arteriografia de quatro vasos cerebrais. As arte- 
rias carotidas e vertebrais devem ser estudadas para 
visualizar toda a anatomia vascular cerebral, uma 
vez que aneurismas multiplos ocorrem em 20% dos 
pacientes e MAVs frequentemente sao supridas por 
multiplos vasos. A angiografia pode ser realizada no 
momento mais precoce e conveniente para o pessoal 
do departamento de radiologia; exames de emergen- 
cia no meio da noite raramente estao indicados. A 
angiografia e um pre-requisito para o planejamen- 
to racional do tratamento cirurgico e, portanto, nao 
e necessaria para candidates nao cirurgicos, como 
aqueles que se encontram em coma profundo. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Uma cefaleia grave de inicio subito, com confusao 
ou obnubila^ao, rigidez de nuca, ausencia de deficits 


neurologicos focais e LCS sanguinolento, e altamente 
especifica de hemorragia subaracnoidea. 

Outros disturbios tambem podem produzir 
obnubila^ao e LCS sanguinolento, mas podem ser 
distinguidos por achados adicionais, como deficits 
neurologicos focais importantes (hemorragia intrace¬ 
rebral hipertensiva) ou sinais de endocardite (ruptura 
de aneurisma micotico). 

Uma pun^ao lombar traumatica pode ser ex- 
cluida como causa do LCS sanguinolento por meio 
do exame da amostra centrifugada de LCS. O sangra- 
mento desaparece a medida que o LCS e removido 
apos pun^ao traumatica, mas nao apos hemorragia 
subaracnoidea. Alem disso, como o sangue introdu- 
zido pela pun^ao lombar traumatica nao tern tempo 
para passar por degrada^ao enzimatica em bilirrubi- 
na, o centrifugado da amostra revela um sobrenadan- 
te incolor. 

A meningite bacteriana e excluida pela presen^a 
de sangue no LCS ou na TC. 

COMPLICACOES E SEQUELAS 

A. Recorrencia da hemorragia 

Uma recorrencia de hemorragia aneurismatica ocorre 
em cerca de 20% dos pacientes nos 10 a 14 dias que 
seguem o sangramento inicial. Esta e a principal com- 
plica^ao aguda e praticamente dobra a taxa da morta- 
lidade. Uma recorrencia aguda da hemorragia decor- 
rente de MAV e menos comum. 
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B. Extensao intraparenquimatosa da hemorragia 

Embora as hemorragias decorrentes de MAV comu- 
mente envolvam o parenquima cerebral, isso e bem 
menos comum na hemorragia aneurismatica. No en- 
tanto, a ruptura de um aneurisma da arteria cerebral 
anterior ou media pode direcionar um jato de sangue 
para o parenquima, levando a hemiparesia, afasia e, 
algumas vezes, hernia^ao transtentorial. 

C. Vasoespasmo arterial 

Estreitamento arterial tardio (vasoespasmo) ocor- 
re em vasos circundados por sangue subaracnoide e 
pode levar a isquemia cerebral em mais de um ter^o 
dos casos. Um quadro clinico de isquemia normal- 
mente nao aparece antes do quarto dia apos a he¬ 
morragia, atinge um pico entre o decimo e o decimo 
quarto dia e, entao, se resolve espontaneamente. O 
diagnostico pode ser confirmado por Doppler trans- 
craniano ou angiografia cerebral (Capitulo 2). A gra- 
vidade do espasmo esta relacionada com a quantidade 
de sangue subaracnoide e e menos comum na presen- 
^a de pouco sangue, como apos hemorragia subarac- 
noidea traumatica ou ruptura de MAV. 

D. Hidrocefalia aguda ou subaguda 

Hidrocefalia aguda ou subaguda pode se desenvolver 
durante o primeiro dia - ou apos varias semanas - 
como resultado do comprometimento da absor^ao de 
ECS no espa^o subaracnoide. Sonolencia progressiva, 
achados nao focais e comprometimento do olhar para 
cima, decorrente de pressao para baixo exercida sobre 
o mesencefalo, sugerem o diagnostico. 

E. Convulsdes 

Convulsoes ocorrem em menos de 10% dos casos e 
somente apos lesao do cortex cerebral. Uma postura 
decorticada ou descerebrada e comum na fase aguda e 
pode ser erroneamente interpretada como convulsao. 

F. Outras complicacdes 

Embora possa ocorrer secre^ao inapropriada de hor- 
monio antidiuretico, que pode resultar em diabetes 
insipido, essas complica^oes nao sao comuns. 

TRATAMENTO 

A. Tratamento medicamentoso 

O tratamento medicamentoso e dirigido para impedir 
a eleva^ao das pressoes arterial ou intracraniana, que 
podem levar a nova ruptura do aneurisma ou MAV. 
As medidas incluem repouso absoluto no leito com a 
cabeceira da cama elevada em 15 a 20 graus, seda^ao 
leve e analgesicos para a cefaleia (farmacos antipla- 
quetarios devem ser evitados). Como os pacientes que 


estao hipertensos no momento da admissao apresen- 
tam maior risco de mortalidade, a redu^ao da pressao 
arterial (para cerca de 160/100 mmHg) e prudente, 
mas o repouso no leito e a seda^ao leve frequentemen- 
te sao adequados para tal. 

A hipotensao deve ser evitada para assegurar 
uma perfusao cerebral adequada, mas liquidos intra- 
venosos devem ser isosmolares (solu^ao salina nor¬ 
mal) e administrados com cuidado, uma vez que a hi- 
drata^ao excessiva pode exacerbar o edema cerebral. 
A hiponatremia frequentemente e observada e deve 
ser tratada pela administra^ao de NaCl por via oral, 
ou solu^ao salina intravenosa normal a 3%, evitando a 
restri^ao de liquidos. 

A nimodipina, um antagonista do canal de 
calcio, a 60 mg por via oral (ou por meio de sonda 
nasogastrica) a cada quatro horas, durante 21 dias, 
pode reduzir as sequelas isquemicas do vasoespasmo 
cerebral em pacientes com aneurisma roto. O vasoes¬ 
pasmo e tratado por hipertensao induzida com fenile- 
frina ou dopamina, de modo ideal apos o tratamento 
cirurgico definitivo do aneurisma. Sulfato de magne- 
sio e antagonistas do receptor de endotelina ET^ tam- 
bem estao sendo estudados como tratamentos poten- 
ciais para o vasoespasmo. 

Embora as convulsoes sejam incomuns apos uma 
ruptura de aneurisma, a hipertensao acompanhan- 
do uma convulsao aumenta o risco de nova ruptura; 
assim, recomenda-se a administra^ao profilatica de 
rotina de um anticonvulsivante (p. ex., fenitoina, 300 
mg/dia). 

B. Tratamento cirurgico 

1. Aneurisma - O tratamento cirurgico definitivo de 
um aneurisma roto consiste em clampeamento do 
pesco^o do aneurisma ou coloca^ao endovascular de 
uma mola para induzir a coagula^ao. 

O exame neurologico e usado para graduar a 
can didatura cirurgica de um paciente (Tabela 6-2). 
Em pacientes completamente alertas (graus I e II de 
Hunt e Hess) ou apenas levemente confusos (grau 
III), a cirurgia demonstrou melhorar o resultado cli- 
nico. Os pacientes estuporosos (grau IV) ou comato- 
sos (grau V), por sua vez, parecem nao se beneficiar 
da cirurgia. 

Embora exista alguma controversia sobre o mo¬ 
mento ideal da cirurgia, evidencias atuais apoiam a 
interven^ao precoce, dentro de cerca de dois dias apos 
a hemorragia. Essa abordagem reduz o periodo de ris¬ 
co para novo sangramento e permite um tratamento 
agressivo do vasoespasmo por expansao de volume e 
eleva^ao farmacologica da pressao arterial. 

O tratamento de aneurismas nao rotos e indi- 
vidualizado. A cirurgia e favorecida em idade jovem, 
ruptura previa, historia familiar de aneurisma roto, 
crescimento aneurismatico observado e baixo risco 
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Tabela 6-2 Graduacao cimica de pacientes com 
hemorragia subaracndidea aneurismatica 


Grau 

Ni'vel de 
consciencia 

Caracteristicas 
clinicas associadas 

Candidato 

cirurgico 

1 

Normal 

Ausencia de cefa¬ 
leia ou presenca 
de cefaleia leve e 
rigidez de nuca 

Sim 

II 

Normal 

Cefaleia moderada 
e rigidez de nuca; 
deficit neurologico 
minimo (p. ex., 
paralisia de nervo 
craniano) em al- 
guns casos 

Sim 

III 

Estado con- 
fusional 

Deficits neurolo- 
gicos focais em 
alguns casos 

Sim 

IV 

Estupor 

Deficits neurolo- 
gicos focais em 
alguns casos 

Nao 

V 

Coma 

Postura descerebra- 
da em alguns casos 

Nao 


cirurgico. Expectativa de vida reduzida e aneurismas 
assintomaticos pequenos (< 7 mm de diametro) favo- 
recem o tratamento conservador. 

2. MAV - MAVs cirurgicamente acessiveis podem ser 
removidas pela ressec^ao em bloco ou obliteradas por 
ligadura dos vasos alimentadores ou por emboliza^ao 
com um cateter intra-arterial local. Como o risco de 
uma segunda hemorragia precoce e muito menor em 
MAVs que em aneurismas, o tratamento cirurgico 
pode ser feito eletivamente em uma epoca convenien- 
te apos o episodio de sangramento. 

PROGNOSTICO 

A taxa de mortalidade decorrente de uma hemor¬ 
ragia subaracndidea aneurismatica e alta. Cerca de 
20% dos pacientes morrem antes de chegar ao hos¬ 
pital, 25% depois da hemorragia inicial ou de suas 
complica^oes, e 20% por novo sangramento caso o 
aneurisma nao tenha sido corrigido cirurgicamente. 
A maioria dos obitos ocorre nos primeiros dias apos 
a hemorragia. 

A probabilidade de sobrevida apos uma ruptura 
de aneurisma esta relacionada ao estado de conscien- 
cia do paciente e ao tempo decorrido desde a ruptura. 
No dia 1, a probabilidade de sobrevida e de 60% para 
pacientes livres de sintomas e de 30% para pacientes 
sonolentos; com um mes, esses grupos terao proba¬ 
bilidade de sobrevida de 90 e 60%, respectivamente. 
Entre os sobreviventes de hemorragia subaracndidea 


aneurismatica, cerca da metade apresenta lesao cere¬ 
bral permanente. 

Aproximadamente, 90% dos pacientes se recu- 
peram apos hemorragia subaracndidea decorrente de 
MAV rota. Embora a hemorragia recorrente perma- 
ne^a sendo um perigo, o tratamento conservador e 
comparado de mo do favor avel com a cirurgia. 


OUTROS DISTURBIOS CEREBROVASCULARES 


HEMORRAGIA INTRACEREBRAL 

A hemorragia intracerebral comumente se apresen¬ 
ta com cefaleia, vdmitos, altera^ao da consciencia e 
deficits neuroldgicos focais. Nesse cenario, a cefaleia 
resulta da compressao de estruturas sensiveis a dor 
exercida pelo hematoma. A causa mais comum de 
hemorragia intracerebral nao traumatica e a hiper- 
tensao, mas MAVs e sangramento dentro de tumo- 
res tambem podem se apresentar dessa forma. A TC 
mostra um hematoma, que geralmente esta localiza- 
do nos micleos da base, no talamo, no cerebelo, na 
ponte ou na substancia branca subcortical. A hemor¬ 
ragia intracerebral e discutida em mais detalhes no 
Capitulo 13. 

ISqUEMIA CEREBRAL 

A cefaleia pode estar associada com o acidente vas¬ 
cular cerebral ou ser o sintoma de um acidente. A 
frequencia da cefaleia e maior com trombose arterial, 
menor com embolismo e mais baixa com infarto la¬ 
cunar. 

As cefaleias associadas com acidente vascular 
cerebral isquemico normalmente sao de intensidade 
leve a moderada, ipsilaterais em rela^ao ao hemisfe- 
rio envolvido e nao tern carater latejante. Sua locali- 
za^ao e determinada pelos locals de proje^ao da dor 
das arterias envolvidas: lesoes da carotida geralmente 
produzem dor frontal (na distribui^ao do trigemeo), 
enquanto acidentes vasculares na fossa posterior cos- 
tumam apresentar com cefaleia occipital. Ataques is- 
quemicos transitorios tambem estao associados com 
cefaleia em cerca de 50% dos casos; e talvez um ter^o 
desses casos, a cefaleia e o primeiro sintoma. 

Cefaleia acompanhada de embolismo arterial 
retiniano ou espasmo ou oclusao da arteria cerebral 
posterior pode ser erroneamente diagnosticada como 
enxaqueca em virtude do comprometimento visual 
associado. 

A cefaleia tambem ocorre como parte da sindro- 
me de hiperperfusao cerebral apos endarterectomia 
carotidea e pode estar associada com hipertensao, si- 
nais sensitivos ou motores locals, convulsoes e distur- 
bio da consciencia. Essa sindrome ocorre no segun- 
do ou terceiro dia de pos-operatorio e normalmente 
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produz cefaleia anterior lancinante no lado operado, 
muitas vezes, acompanhada de nauseas. Acredita-se 
que a causa seja urn disturbio da autorregula^ao do 
fluxo sanguineo cerebral. 

A cefaleia associada com infarto cerebral pode 
necessitar de analgesicos para alivio sintomatico. 

A isquemia cerebral e discutida mais detalhada- 
mente no Capitulo 13. 


MENINGITE OU ENCEFALITE 


A cefaleia e uma caracteristica importante da infla- 
ma^ao do cerebro (encefalite) ou de sens involucros 
meningeos (meningite), causada por infec^des bac- 
terianas, virais ou outras, assim como por processos 
granulomatosos, neoplasias ou irritantes quimicos. 
A dor e causada por inflama^ao de estruturas intra- 
cranianas sensiveis a dor, incluindo vasos sanguineos 
junto a base cerebral. 

A cefaleia costuma ter um carater lancinante, bi¬ 
lateral e de localiza^ao occipital ou nucal, com piora 
quando o paciente esta sentado em posi^ao ereta, ao 
realizar movimentos da cabe^a, ao comprimir a veia 
jugular ou durante a realiza^ao de outras manobras 
que aumentam transitoriamente a pressao intracra- 
niana (p. ex., espirro, tosse). Pode haver fotofobia im¬ 
portante. A cefaleia raramente se apresenta de modo 
subito, se desenvolvendo durante horas ou dias. 

Rigidez de nuca e outros sinais de irrita^ao me- 
ningea (Figura 1-5) devem ser pesquisados cuida- 
dosamente, pois podem nao ser obvios no inicio da 
evolu^ao ou na encefalite. Febre, letargia e confusao 
sao caracteristicas proeminentes frequentes, mas nao 
ocorrem sempre. 

O diagnostico e sugerido por um exame do LCS, 
que mostra um aumento da contagem de leucocitos 
(pleocitose) e uma redu^ao da concentra^ao de gli- 
cose (hipoglicorraquia). Infec^5es bacterianas, sifili- 
ticas, tuberculosas, virais, fungicas e parasitarias po¬ 
dem ser identificadas por glicose no LCS, colora^ao 
de Gram, colora^ao alcool-acido-resistente, exame 
com tinta da India, ensaios de anticorpo criptococi- 
co. Venereal Disease Research Laboratory (VDRL) e 
culturas (Tabela 4-5). O tratamento da meningite ou 
encefalite e discutido em detalhes no Capitulo 4. 


OUTRAS CAUSAS DE CEFALEIA AGUDA 


CONVULSOES 

A cefaleia pos-ictal algumas vezes segue convuls5es 
tonico-clonicas generalizadas e pode ser acompa¬ 
nhada de letargia que melhora gradativamente, do- 
res musculares ou lacera^ao da lingua. Embora essa 
cefaleia nao necessite de tratamento especifico, e im¬ 
portante diferencia-la de hemorragia subaracnoidea e 


meningite. Se existirem duvidas sobre sua causa, deve 
ser feita uma pun^ao lombar. As convulsoes podem 
produzir uma pleocitose leve do LCS (de ate 10 celu- 
las/mm^ apos convulsoes isoladas, ou de ate aproxi- 
madamente 100 cdulas/mm^ apos um status epilepti- 
co), mas a glicose do LCS e normal. 

PUNCAO LOMBAR 

A cefaleia apos pun^ao lombar e diagnosticada por 
uma historia de pun^ao lombar, sendo caracteristica- 
mente uma cefaleia postural, com aumento acentu- 
ado da dor na posi^ao ereta e alivio ao deitar. A dor 
costuma ser occipital, se instala dentro de 72 horas 
apos o procedimento e dura 1 a 2 dias. Nausea e v6- 
mitos podem ocorrer. A cefaleia e causada por um va- 
zamento persistente de LCS do espa^o subaracnoide 
espinal, com tra^ao resultante em estruturas sensiveis 
a dor na base craniana. 

O risco dessa complica^ao pode ser reduzido 
usando uma agulha de calibre pequeno (22 ou menor) 
para a pun^ao. O paciente permanecer deitado, inde- 
pendentemente de quanto tempo apos o procedimen¬ 
to, nao reduz o risco. 

As sindromes de cefaleia por baixa pressao em 
geral sao autolimitadas. Quando este nao e o caso, po¬ 
dem responder a administra^ao de cafeina benzoato 
de sodio, 500 mg por via intravenosa, que podem ser 
repetidos apos 45 minutos se a cefaleia persistir ou 
recorrer depois de o paciente ficar em pe. Em casos 
persistentes, a lacera^ao subaracnoide pode ser selada 
por uma inje^ao de sangue autologo no espa^o epidu¬ 
ral no local da pun^ao; isso requer um anestesiologis- 
ta experiente. 

Hipotensao intracraniana espontanea pode 
produzir cefaleia similar em carater aquela causada 
pela pun^ao lombar. Uma RM contrastada com gado- 
linio e ponderada em T1 pode mostrar um contraste 
liso das paquimeninges e um “cerebro flacido” (Figu¬ 
ra 6-6); o realce pode ser confundido com o realce 
associado a meningite. Uma hipotensao do LCS pode 
produzir o mesmo quadro de RM na ausencia de ce¬ 
faleia. 

ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA 

A cefaleia pode ser decorrente de uma eleva^ao subita 
da pressao arterial, causada por feocromocitoma, re- 
la^ao sexual, combina^ao de inibidores da monoami- 
noxidase e alimentos contendo tiramina, como queijo 
Cheddar, ou - a causa mais importante - hipertensao 
maligna. Pressoes de 250/150 mmHg ou mais altas - 
caracteristicas da hipertensao maligna - produzem 
edema cerebral e deslocam estruturas sensiveis a dor. 
A dor e descrita como grave e lancinante. Outros si¬ 
nais de disfun^ao difusa ou focal do sistema nervo 
central tambem estao presentes, como letargia, hemi- 
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▲ Figura 6-6 Hipotensao intracraniana espontanea em urn homem de 27 anos de idade, apresentando cefaleias 
posturais graves. As imagens sagital e axial ponderadas em T1, obtidas apos injecoes de gadolineo, mostram caracte- 
risticas de "cerebro flacido": deslocamento para baixo das amigdalas cerebelares para dentro do forame magno (setas, 
imagem a esquerda), apagamento das cisternas do tronco cerebral (imagem a esquerda; comparar com a RM sagital 
normal na Figura 2-3) e realce difuso da dura (setas, imagem a direita). As anormalidades da RM e os sintomas se 
reverteram apos urn patch sanguineo epidural. (Cortesia de H.A. Rowley.) 


paresia ou convulsoes focais; na TC ou RM podem ser 
observadas altera^des na substancia branca posterior 
(Figura 4-21). O tratamento e feito com farmacos 
anti-hipertensivos (Capitulo 4), mas deve-se tomar 
cuidado para evitar uma hipotensao, que pode levar 
a isquemia cerebral e causar um acidente vascular ce¬ 
rebral. 

COITO 

Cefaleia durante a rela^ao sexual foi descrita como 
sinal de apresenta^ao de hemorragia subaracnoidea 
decorrente de ruptura aneurismatica, mas geralmente 
e benigna. Os homens sao mais afetados que as mu- 
Iheres. A dor pode ser uma dor surda, bilateral, que 
ocorre durante o excitamento sexual, ou uma cefaleia 
grave, subita, que ocorre no momento do orgasmo, 
presumivelmente causada por um aumento acentua- 
do na pressao arterial sistemica. Cefaleia persistente 
apos o orgasmo - pior na postura ereta - tambem foi 
descrita. No ultimo caso, os sintomas lembram a ce¬ 
faleia pos-pun^ao lombar, e os pacientes apresentam 
pressoes iniciais baixas a pun^ao lombar. Cada uma 
dessas cefaleias, exceto aquela associada com ruptura 
aneurismatica, e benigna e cessa em alguns minutos a 
dias. Os pacientes que relatam cefaleia grave associada 
ao orgasmo devem ser avaliados para possivel hemor¬ 
ragia subaracnoidea (ver discussao previa). Se nao for 
encontrada uma hemorragia, um tratamento profila- 


tico com indometacina, 50 mg por via oral antes do 
ato sexual, pode ser eficaz. 

DISTURBIOS OFTALMICOS 

Dor no olho pode ocorrer na enxaqueca e na cefaleia 
em salvas, sendo tambem a caracteristica de apresen- 
ta^ao de irite e glaucoma. A irite aguda produz dor 
ocular extrema com fotofobia. O diagnostico e confir- 
mado por exame com lampada de fenda; o tratamento 
agudo envolve a dilata^ao farmacologica da pupila. O 
glaucoma de angulo fechado produz dor dentro do 
globo ocular, que irradia para a regiao frontal. Quan- 
do ocorre apos a meia-idade, tal sindrome dolorosa 
deve levar a realiza^ao imediata de uma tonometria 
diagnostica. 


^ CEFALEIA SUBAGUDA 
ARTERITE DE CELULAS GIGANTES 


Este disturbio, tambem conhecido como arterite tem¬ 
poral, e uma vasculite sistemica que afeta arterias de 
tamanho medio e grande, em especial ramos da arte- 
ria carotida externa. Caracteriza-se patologicamente 
por inflama^ao granulomatosa subaguda (consistindo 
de linfocitos, neutrofilos e celulas gigantes). A infla- 
ma^ao da parede arterial sensivel a dor leva a cefaleia, 
e uma estenose arterial leva a isquemia. 
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A arterite de cdulas gigantes afeta as mulheres 
duas vezes mais do que os homens e e incomum an¬ 
tes dos 50 anos. Frequentemente, esta associada com 
mal-estar, mialgia, perda de peso, artralgia e febre 
(complexo da polimialgia reumatica) decorrentes 
de inflama^ao periarticular. A cefaleia pode ser uni 
ou bilateral e com frequencia e bastante grave e de- 
sagradavel. Localiza-se caracteristicamente no couro 
cabeludo, em especial sobre as arterias temporals. A 
sensibilidade do couro cabeludo pode estar particu- 
larmente aparente quando o paciente esta deitado 
com a cabe^a sobre um travesseiro ou ao escovar os 
dentes. Dor e rigidez mandibular durante a mastiga- 
^ao (claudica^ao mandibular) sao altamente sugesti- 
vas de arterite de cdulas gigantes, sendo decorrentes 
de isquemia arterial nos musculos da mastiga^ao. 

O envolvimento da arteria oftalmica leva a ce- 
gueira permanente em 50% dos pacientes nao trata- 
dos; em metade deles, a cegueira e bilateral. A perda 
visual costuma ser de inicio subito. Embora episodios 
de cegueira transitoria prodromica tenham sido rela- 
tados, a cegueira como sintoma inicial nao e comum. 
No entanto, ela com frequencia ocorre dentro de um 
mes apos o inicio dos sintomas. 

A taxa de sedimenta^ao eritrocitaria (VHS, ve- 
locidade de hemossedimenta^ao) esta quase inva- 
riavelmente elevada. A VHS de Westergren media e 
de cerca de 100 mm/h na arterite de celulas gigantes 
(varia^ao de 29 a 144 mm/h) e na polimialgia reuma¬ 
tica (varia^ao de 58 a 160 mm/h), e o limite normal 
superior da VHS de Westergren em pacientes idosos e 
relatado como de ate 40 mm/h. VHS elevada, nivel de 
proteina C-reativa > 2,45 mg/dL e trombocitose (> 
400.000 plaquetas/mm^) tornam o diagnostico mais 
provavel. 

O diagnostico e feito por biopsia de uma arteria 
temporal afetada, que esta caracteristicamente en- 
grossada, nao pulsatil, dilatada e sensivel. As arterias 
podem estar afetadas de forma irregular, e biopsias 
seriadas podem ser necessarias para demonstrar uma 
histologia de vasculite. 

Uma possivel arterite de celulas gigantes requer 
avalia^ao imediata para evitar perda visual, mas o tra- 
tamento nao deve esperar o diagnostico da biopsia, 
e deve ser mantido a despeito de achados de biopsia 
negativos, se o diagnostico puder ser feito com base 
em razoes dinicas de confian^a. O tratamento inicial 
e feito com prednisona, 40 a 60 mg/dia por via oral. 
A dose e reduzida, geralmente apos 1 a 2 meses, de- 
pendendo da resposta clinica. Como alternativa, o 
tratamento pode ser iniciado com metilprednisolona 
intravenosa (500 a 1.000 mg a cada 12 horas, durante 
dois dias), sendo substituida depois pela prednisona. 
A taxa de hemossedimenta^ao volta rapidamente ao 
normal com o tratamento com prednisona e deve ser 
mantida dentro dos limites normais, enquanto a dose 


do farmaco e reduzida ao longo de 1 a 2 anos. Embo¬ 
ra possa ocorrer uma melhora dramatica na cefaleia 
dentro de 2 a 3 dias apos a institui^ao do tratamento, 
uma cegueira associada geralmente e irreversivel. 


MASSA INTRACRANIANA 


Um inicio recente de cefaleia na meia-idade ou em 
uma idade mais avan^ada sempre deve levantar sus- 
peita de uma lesao de massa, como tumor cerebral 
(Tabela 6-3), hematoma subdural (Capitulo 3) ou 
abscesso cerebral (Capitulo 3). Embora essas condi- 
95es possam ou nao produzir cefaleia, dependendo 
de comprimirem ou distorcerem estruturas intracra- 
nianas sensiveis a dor, somente metade dos pacientes 
com tumor cerebral se queixa de cefaleia (Tabela 6-4), 
embora os sintomas variem em alguma extensao com 
o tipo do tumor. 

Cefaleias associadas com tumores cerebrais com 
frequencia tern carater inespecifico, sendo de inten- 
sidade leve a moderada e de tipo surdo e constante, 
alem de intermitente. A dor e caracteristicamente bi- 
frontal, piora ipsilateralmente e e agravada por uma 
altera^ao postural ou por manobras que aumentam a 
pressao intracraniana, como tosse, espirros e defeca- 
^ao. A cefaleia e classicamente maxima ao despertar 
pela manha e esta associada com nausea e vomitos. 
Um hematoma subdural, frequentemente, se apresen- 
ta com cefaleia evidente, pois sua grande dimensao 


Tabela 6-3 Incidencia relativa de tumores primarios 
do sistema nervoso central 


Tipo de tumor 

Incidencia (%) 

Meningioma 

34,4 

Glioblastoma 

16,7 

Hipofisario 

13,1 

Bainha do nervo^ 

8,6 

Astrocitoma 

7,0 

Outro neuroepitelial 

5,1 

Linfoma 

2,4 

Oligodendroglioma 

2,0 

Ependimoma 

1,8 

Embrionario^ 

1,0 

Craniofaringioma 

0,7 

Tumor de celula germinativa 

0,5 

Outro 

6,6 


^Inclui neuroma acustico. 

^Inclui meduloblastoma. 

Dados de 2004 a 2007 do Central Brain Tumor Registry of the United 
States (www.cbtrus.org). 
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Tabela 6-4 Sintomas de tumores cerebrals 


Sintoma 

Porcentagem com sintoma 

Glioma de 
baixo grau 

Glioma 

maligno 

Meningioma 

(benigno) 

Cefaleia 

40 

50 

36 

Convulsao 

65 a 95 

15 a 25 

40 

Hemiparesia 

5a 15 

30 a 50 

22 

Estado mental 

10 

40 a 60 

21 

alterado 





Modificada de De Angelis LM. Brain tumors. A//Med 2001;344:114. 


aumenta a probabilidade de interferir com areas sen- 
siveis a dor. 

Um tipo incomum de cefaleia que sugere tumor 
cerebral se caracteriza por uma dor grave, de inicio 
subito e que alcanna uma intensidade maxima em al- 
guns segundos, persiste por minutos ou boras e, en- 
tao, desaparece rapidamente. Isso pode estar associa- 
do com altera^ao da consciencia ou quedas abruptas 
(drop attacks). Embora classicamente associadas com 
cistos coloides do terceiro ventriculo, essas cefaleias 
paroxisticas podem ser produzidas por tumores loca- 
lizados em muitos locals intracranianos diferentes. 

A suspeita de uma lesao de massa intracraniana 
requer avalia^ao imediata por TC ou RM. Um tumor 
e excluido por uma RM cerebral contrastada normal. 
O tratamento depende do tipo de tumor (benigno 
ou maligno, primario ou metastatico, grau patologi- 
co), mas pode incluir excisao cirurgica, irradia^ao e 
quimioterapia (p. ex., temozolomida para glioma). O 
prognostico tambem varia com as caracteristicas do 
tumor, a idade, os biomarcadores e o polimorfismo 
genetico. 


HIPERTENSAO INTRACRANIANA IDIOPATICA 


A hipertensao intracraniana idiopatica (pseudotumor 
cerebral) e um aumento difuso da pressao intracrania¬ 
na que pode causar cefaleia, papiledema, zumbido pul- 
satil, perda visual e diplopia (decorrente da paralisia 
do nervo abducente [VI]). Um comprometimento da 
absor^ao de LCS pode estar envolvido na patogenese. 
A hipertensao intracraniana tambem pode ser sinto- 
matica para varios disturbios (Tabela 6-5), mas isso e 
menos comum que a forma idiopatica. 

As mulheres sao afetadas mais comumente que 
os homens, com um pico de incidencia na terceira de- 
cada de vida. A maioria dos pacientes e obesa. Cefa¬ 
leia difusa quase sempre e o sintoma de apresenta^ao. 
Obscurecimentos visuais transitorios (com dura^ao 
de segundos) e visao borrada tambem podem ocorrer 
na maior parte dos casos. A acuidade visual e normal 
na maioria dos pacientes no momento de sua apresen- 


Tabela 6-5 Disturbios associados com hipertensao 
intracraniana 

Obstrucao da drenagem venosa intracraniana (p. ex., 
trombose de seio venoso, policitemia, trombocitose) 

Disfuncao endocrina (p. ex., abstinencia de tratamento 
com esteroide, doenca de Addison, hipoparatireoidismo) 

Tratamento com vitaminas e farmacos (p. ex., hipervita- 
minose A e acido 13 c/s-retinoico em criancas e adoles- 
centes, tetraciclina, minociclina, acido nalidixico) 

Outros (p. ex., hipercapnia cronica, insuficiencia cardiaca 
direita grave, meningite cronica, encefalopatia hipertensi- 
va, anemia ferropriva grave) 

Idiopaticos 


ta^ao, mas papiledema moderado a grave e observado 
em quase todos. A perda visual pode se desenvolver a 
partir do aumento da pressao intracraniana, levando 
a atrofia do nervo optico (II). Como na perda visual 
por glaucoma, a perda visual decorrente de hiperten¬ 
sao intracraniana se caracteriza por contra^ao gradual 
dos campos visuais, com perda tardia da acuidade vi¬ 
sual central. 

Os sintomas da hipertensao intracraniana idio¬ 
patica costumam ser autolimitados por varios meses, 
e o papiledema pode desaparecer, mas a pressao do 
LCS permanece elevada durante anos; episodios sin- 
tomaticos recorrentes ocorrem em 10% dos casos. 
A condi^ao deve ser diferenciada de lesoes intracra- 
nianas de massa e dos disturbios listados na Tabela 
6-5, pela realiza^ao de RM ou TC e pun^ao lombar. 
Os exames de imagem demonstram ventriculos pe- 
quenos (“semelhantes a fendas”) e mostram uma sela 
turcica vazia em 70% dos casos. A bainha do nervo 
optico esta caracteristicamente dilatada, e a parte 
posterior do globo ocular encontra-se achatada. Du¬ 
rante a pun^ao lombar, e documentado um aumento 
da pressao intracraniana (pressao inicial de LCS > 
200 mm H 2 O), e a remo^ao de 20 a 40 mL de LCS 
pode aliviar a cefaleia transitoriamente. No entanto, 
deve-se notar que individuos obesos sem hipertensao 
intracraniana idiopatica podem apresentar pressoes 
iniciais de ate 250 mm H 2 O. As cdulas, a glicose e o 
conteudo proteico do LCS sao normals. 

Quando se identifica uma causa (Tabela 6-5), 
deve ser administrado o tratamento espedfico. O tra¬ 
tamento de casos idiopaticos e feito com acetazolami- 
da (1 a 2 g/dia); furosemida ou topiramato tambem 
podem ser eficazes. Corticosteroides sao eficazes, mas 
tern efeitos colaterais indesejados, e o papiledema 
tende ao rebote quando esses farmacos sao suspen- 
sos. Pacientes obesos devem ser encorajados a per- 
der peso. Em casos refratarios ao tratamento medico, 
pode ser necessario proceder a uma fenestra^ao da 
bainha do nervo optico ou a uma deriva^ao lombo- 
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peritoneal ou ventriculoperitoneal, para preservar a 
visao e diminuir a cefaleia. 


NEURALGIA DO TRIGEMEO 


Neuralgia do trigemeo (tic douloureux) e uma sin- 
drome de dor facial que se desenvolve na meia-idade 
ou na idade mais avan^ada, sendo mais comum em 
mulheres que em homens. Em muitos casos, as raizes 
do nervo trigemeo (V) estao proximas a uma estru- 
tura vascular, e acredita-se que a compressao micro- 
vascular seguida pela desmieliniza^ao do nervo seja a 
causa do disturbio. 

A dor geralmente e unilateral e confinada a area 
suprida pela segunda (V2) e terceira (V3) divisao do 
nervo trigemeo (V) (Figura 6-7). Envolvimento da 
primeira divisao ou doen^a bilateral ocorre em menos 
de 5% dos casos. A dor se instala como um raio, com 
pontadas momentaneas (de > 1 s a 2 min aproxima- 
damente) de dor excruciante, que diminuem de modo 
espontaneo, e as crises sao estereotipadas em um mes- 
mo paciente. A ocorrencia de sono e rara. Intervalos 
livres de dor podem durar alguns minutos a semanas, 
mas a remissao espontanea em longo prazo e rara. A 
estimula^ao de zonas desencadeantes situadas sobre a 
bochecha, o nariz ou a boca por meio de toque, frio, 
vento, ato de falar ou mascar pode precipitar a dor; 
deficits sensoriais trigeminais ou reflexos trigeminais 
anormais (p. ex., corneano ou mandibular) excluem 
o diagnostico. Em casos raros, pode ocorrer dor si¬ 
milar na esclerose multipla ou em tumores de tronco 
cerebral, que devem ser considerados em pacientes 



▲ Figura 6-7 Distribuicao dos sintomas na neuralgia 
do trigemeo. 


jovens e em todos os pacientes que apresentam anor- 
malidades neurologicas ao exame ou que apresentam 
sintomas bilaterais. 

A TC, a RM convencional e a arteriografia sao 
normais, embora as tecnicas de RM de alta resolu- 
^ao possam demonstrar compressao nervosa micro- 
vascular. 

Um tratamento com carbamazepina, 400 a 1.200 
mg/dia por via oral, divididos em tres doses, leva a re¬ 
missao da dor em 24 boras em uma alta porcentagem 
dos casos. Uma discrasia sanguinea raramente ocorre 
como rea^ao adversa a carbamazepina. A oxcarbaze- 
pina (600 a 1.800 mg/dia, divididos em duas doses) 
parece ser igualmente eficaz, sem o risco de discrasia 
sanguinea. A administra^ao intravenosa de fenitoina, 
250 mg, interrompe um ataque agudo, e fenitoina, 
200 a 400 mg/dia por via oral, pode ser eficaz isolada- 
mente ou em combina^ao com carbamazepina, caso 
seja necessario um segundo farmaco. Lamotrigina 
(400 mg/dia) ou baclofeno (10 mg tres vezes ao dia 
a 20 mg quatro vezes por dia) podem ser usados em 
casos refratarios. A cirurgia para descompressao mi- 
crovascular da fossa posterior e usada em pacientes 
que nao respondem ou que pararam de responder aos 
farmacos. 


NEURALGIA GLOSSOFARINGEA 


A neuralgia glossofaringea e uma sindrome rara, 
caracterizada por dor unilateral localizada na orofa- 
ringe, nos pilares tonsilares, na base da lingua ou no 
meato auditivo. A dor pode ser paroxistica, semelhan- 
te aquela descrita na se^ao anterior sobre neuralgia 
do trigemeo, ou mais continua e em queima^ao. Ra¬ 
ramente, uma sincope cardiaca decorrente de bra- 
diarritmia (Capitulo 12) acompanha a dor. As areas 
desencadeantes em geral estao situadas ao redor dos 
pilares tonsilares, de modo que os sintomas sao ini- 
ciados pela degluti^ao ou durante a fala. Paroxismos 
dolorosos podem ocorrer varias vezes ao dia. 

Homens e mulheres sao afetados igualmente, e 
os sintomas iniciam em uma idade um pouco mais 
jovem que na neuralgia do trigemeo. O diagnostico 
e estabelecido pela historia e pela reprodu^ao da dor 
por estimula^ao de zonas desencadeantes periton- 
silares. Nao existem sinais neurologicos anormais. 
Sintomas bilaterais, sinais anormais ou outras carac- 
teristicas atipicas devem incitar a busca por disturbios 
que podem imitar a neuralgia glossofaringea, como 
esclerose multipla, tumor de angulo pontocerebelar e 
carcinoma nasofaringeo. 

Como na neuralgia do trigemeo, as tecnicas de 
imagem convencionais nao mostram anormalidades, 
mas as tecnicas de RM de alta resolu^ao podem reve¬ 
lar compressao microvascular do nervo glossofarin- 
geo (IX). 
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A aplica^ao de anestesicos locals (p. ex., 10% de 
lidocama) na area desencadeante pode bloquear a 
resposta a dor. Carbamazepina ou fenitoina (como 
descrito anteriormente para a neuralgia do trigemeo) 
geralmente produzem grande alivio; a descompressao 
microvascular tambem tern sido usada em casos resis- 
tentes aos farmacos. 


NEURALGIA POS-HERPETICA 


A reativa^ao do virus varicela-zoster no ganglio trige¬ 
minal ou de Gasser causa herpes-zoster (exantema 
bolhoso), uma erup^ao vesicular da pele na distri- 
bui^ao do nervo trigemeo (V), acompanhada de dor 
e sensibilidade local. Na maioria dos pacientes, os 
sintomas se resolvem em 1 a 2 meses, mas em alguns 
casos a dor persiste por meses a anos como uma neu¬ 
ralgia pos-herpetica. A sindrome nao ocorre antes 
dos 50 anos e torna-se mais comum com o avan^ar 
da idade. Ela tambem e observada em pacientes imu- 
nocomprometidos e naqueles portadores de leucemia 
ou linfoma. 

A neuralgia pos-herpetica se caracteriza por uma 
dor disestesica, constante, em pontada ou queima- 
^ao. A primeira divisao (VI) do nervo trigemeo (V) e 
mais comumente afetada, de mo do que a dor em geral 
esta localizada em um lado da regiao frontal (Figura 
6-8). Podem existir cicatrizes. O exame cuidadoso da 
area dolorosa revela uma diminui^ao da sensibilidade 
cutanea a picadas feitas com um alfinete. Outra com- 
plica^ao importante do herpes-zoster na distribui^ao 
trigeminal e a redu^ao da sensibilidade corneana com 



▲ Figura 6-8 Distribuicao dos sinais e sintomas na 
neuralgia pos-herpetica. 


comprometimento do reflexo de picada, que pode le- 
var a abrasao da cornea, forma^ao de cicatrizes e, fi- 
nalmente, perda da visao. 

A intensidade e a dura^ao da erup^ao cutanea e a 
dor aguda do herpes-zoster podem ser reduzidas pelo 
tratamento de 7 a 10 dias com aciclovir (800 mg cin- 
co vezes ao dia), fanciclovir ou valaciclovir, mas esse 
tratamento nao demonstrou diminuir a probabilidade 
de neuralgia pos-herpetica. Corticosteroides (60 mg/ 
dia de prednisona por via oral, durante duas semanas, 
com redu^ao rapida da dosagem), administrados du¬ 
rante a erup^ao herpetica aguda, tambem podem re- 
duzir a dor herpetica aguda, mas seu efeito sobre a dor 
pos-herpetica e incerto. 

Uma vez estabelecida a sindrome de dor pos- 
-herpetica, o tratamento mais util tern sido o uso dos 
antidepressivos triciclicos como a amitriptilina, 25 a 
150 mg/dia por via oral, que parecem atuar direta- 
mente nas vias de integra^ao da dor no sistema nervo- 
so central, mais do que por um efeito antidepressivo; 
nortriptilina ou desipramina podem ser melhor tole- 
radas. Os farmacos antidepressivos triciclicos podem 
ser mais eficazes quando combinados com a fenotia- 
zina. Gabapentina (1.800 a 3.600 mg/dia) demonstrou 
ser eficaz. Carbamazepina, fenitoina e pregabalina em 
doses anticonvulsivantes tambem tern sido usadas. 

Lidocaina-prilocaina (creme a 2,5%) ou lido- 
caina (gel ou adesivo cutaneo a 5%) sao tratamentos 
topicos eficazes. A capsaicina topica (creme a 0,075% 
ou adesivo cutaneo a 8%) tambem pode ser util, mas 
pode causar irrita^ao cutanea local. A capsaicina atua 
como um antagonista potencial transitorio do canal 
de cation (TRVPl, de transient receptor potential ca¬ 
tion channel) para depletar os peptideos de media^ao 
da dor (substancia P, peptideo relacionado ao gene 
da calcitonina) dos neuronios sensitivos perifericos. 
Em casos de outro modo insoluveis, a administra^ao 
intratecal semanal de metilprednisolona pode reduzir 
a dor. 


HIPERTENSAO 


A hipertensao cronica com frequencia e citada como 
uma causa de cefaleia, mas evidencias apontam que tal 
conexao e esparsa. A cefaleia, por sua vez, e uma com- 
plica^ao bem estabelecida da hipertensao paroxistica, 
tal como e observado em pacientes com feocromo- 
citoma ou naqueles que ingerem alimentos ricos em 
tiramina. No feocromocitoma, as crises de cefaleia sao 
curtas. Podem durar menos de 15 minutos em metade 
dos pacientes e estao caracteristicamente associados 
com sudorese e palpita^oes pela taquicardia. A cefa¬ 
leia costuma ser bilateral e pode ser precipitada pela 
mic^ao, caso a bexiga esteja envolvida. O diagnostico 
e feito pela determina^ao das metanefrinas plasma- 
ticas fracionadas ou catecolaminas urinarias totals e 
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metanefrinas em 24 horas, seguida de TC ou RM para 
localiza^ao, caso o diagnostico seja confirmado pela 
bioqmmica. 


DOR FACIAL IDIOPATICA PERSISTENTE 


Uma dor facial baixa constante, aborrecedora e quase 
sempre unilateral, para a qual nao se encontra uma 
causa, e denominada dor facial idiopatica persistente 
ou dor facial atipica. Diferente da neuralgia do trige- 
meo, ela nao esta confinada a distribui^ao do nervo 
trigemeo e nao e paroxistica. O exame neurologico e 
normal. Esse disturbio idiopatico deve ser distingui- 
do de sindromes dolorosas similares, relacionadas a 
carcinoma nasofaringeo, extensao intracraniana de 
carcinoma espinocelular da face ou infec^ao no local 
de uma extra^ao dentaria. O tratamento e feito com 
amitriptilina, 20 a 250 mg/dia por via oral, sozinha ou 
em combina^ao com fenelzina, 30 a 75 mg/dia por via 
oral. A fenitoina pode ser uma alternativa eficaz, es- 
pecialmente quando um antidepressivo triciclico nao 
e bem tolerado. 


^ CEFALEIA CRONICA 
ENXAQUECA 


A enxaqueca e uma sindrome comum, manifestada 
por cefaleia recorrente, que geralmente e bilateral e 
com frequencia tern um carater pulsatil, muitas vezes, 
associada a nausea, vomitos, fotofobia, fonofobia e 
mal-estar. Sintomas prodromicos afetando o humor, 
o apetite ou a cogni^ao ocorrem em muitos pacientes. 
A crise de enxaqueca come^a com sintomas visuais ou 
outros sintomas neurologicos (geralmente sensoriais) 
em cerca de 15 a 20% dos pacientes (enxaqueca com 


aura ou enxaqueca classica), seguidos pela fase de 
cefaleia. Na maioria dos casos, no entanto, nao existe 
aura (enxaqueca sem aura ou enxaqueca comum). 
Dois ter^os a tres quartos dos casos de enxaqueca 
ocorrem em mulheres. O inicio e em idade precoce - 
cerca de 25% dos casos come^am durante a primeira 
decada de vida, 55% aos 20 anos e mais de 90% antes 
dos 40 anos. 

GENETICA 

A suscetibilidade a enxaqueca e fortemente influen- 
ciada pela genetica. Uma historia familiar de enxa¬ 
queca em, pelo menos, um parente de primeiro grau 
esta presente na maioria dos casos, e estudos feitos em 
gemeos demonstram o envolvimento de fatores ge- 
neticos e ambientais. A hereditariedade autossomica 
dominante da enxaqueca ocorre em varias sindromes 
bem reconhecidas, incluindo a enxaqueca hemiple- 
gica familiar e a arteriopatia cerebral autossomica 
dominante com infartos subcorticais (CADASIL, de 
cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcor¬ 
tical infarcts) (Tabela 6-6). 

PATOGENESE 

Vasoconstri^ao intracraniana e vasodilata^ao extra- 
craniana foram, por muito tempo, consideradas as 
respectivas causas da aura e das fases de dor da en¬ 
xaqueca. Essa teoria foi apoiada pela eficacia de alca- 
loides vasoconstritores do ergot (p. ex., ergotamina) 
em abortar a crise aguda de enxaqueca e pelos efeitos 
dos vasodilatadores, como o amil nitrito, na aboli^ao 
da aura enxaquecosa. Estudos recentes mostraram um 
quadro mais complicado e sugerem que o disturbio 
primario da atividade neuronal central pode ser res- 
ponsavel tanto pela aura como pelas fases de cefaleia. 


Tabela 6-6 Disturbios autossomicos dominantes associados com enxaqueca 


Gene 

Proteina 

Doenca 

Caracten'sticas 

CACNA1A 

Subunidade a., de canal de calcic 
neuronal Ca^2.1 (tipo P/Q) de- 
pendente de voltagem 

Enxaqueca hemiplegica familiar 
(FHM1, de fomitiol hemiplegic 
migraine) 

Enxaqueca hemiplegica, ataxia 
cerebelar, convulsoes 

APT1A2 

Subunidade a 2 da bomba de 
sodio-potassio 

Enxaqueca hemiplegica familiar 
(FHM2) 

Enxaqueca hemiplegica 

SCN1A 

Subunidade a de canal de sodio 
Na^ 1.1 dependente de voltagem 

Enxaqueca hemiplegica familiar 
(FHM3) 

Enxaqueca hemiplegica, con¬ 
vulsoes 

N0TCH3 

NotchB (receptor transmem- 
brana) 

Arteriopatia cerebral autossomica 
dominante com infartos subcorti¬ 
cais (CADASIL) 

Enxaqueca com aura, acidente 
vascular cerebral, demencia 

TREX1 

3'-exonuclease de reparo 1 (en- 
zima de reparo do DNA) 

Vasculopatia retiniana com leu- 
codistrofia cerebral (RVCL, de re¬ 
tinol vasculopothy with cerebral 
leukodystrophy) 

Enxaqueca, cegueira, acidente 
vascular cerebral, demencia, fe- 
nomeno de Raynaud, nefropatia, 
cirrose 
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Em muitos pacientes, as crises de enxaqueca sao 
anunciadas por fadiga prodromica, ou sintomas cog- 
nitivos, afetivos ou gastrintestinais, que podem durar 
ate um dia. A base para essa fase premonitoria ainda 
nao esta bem compreendida, mas ela pode refletir al- 
tera^5es de fun^oes hipotalamicas ou de tronco cere¬ 
bral. 

No inicio da aura, observa-se diminui^ao de 
fluxo sanguineo cerebral no cortex occipital e disse- 
mina^ao anterior atraves do cortex, de acordo com 
a citoarquitetura em vez das liga^oes vasculares (Fi- 
gura 6-9). Isso e sua taxa de propaga^ao (2 a 5 mm/ 
min) lembram o fenomeno de depressao dissemi- 
nada, no qual uma onda lenta de despolariza^ao 
neuronal e glial diminui o fluxo sanguineo e inibe 
a atividade neuronal em seu despertar. No entanto, 
as areas de fluxo sanguineo diminuido nao corres- 
pondem as regioes corticais responsaveis por uma 
aura em particular, a extensao da redu^ao e insufi- 
ciente para causar sintomas isquemicos, e o fluxo 
sanguineo pode permanecer deprimido depois que 
os sintomas da aura desaparecem e a cefaleia come^a 


(Figura 6-10). Alem disso, a inibi^ao da dissemina- 
9 ao da depressao pode prevenir a aura da enxaqueca 
(mas nao a cefaleia subsequente). Esses achados su- 
gerem que as altera^oes na atividade neuronal, mais 
do que a isquemia, dao origem a aura. No entanto, 
ainda nao se sabe exatamente o que inicia a dissemi- 
na^ao da depressao e sua rela^ao, se houver, com a 
fase premonitoria. 

Foram propostos dois mecanismos principais 
para explicar a fase de cefaleia. De acordo com uma 
das teorias, a dor e desencadeada perifericamente nos 
neuronios trigeminais sensitivos primarios que iner- 
vam as meninges e os vasos sanguineos, talvez como 
um resultado de inflama^ao esteril. Esses neuronios 
projetam-se para o nucleo caudal no tronco cerebral e 
de la para a substancia cinzenta periaquedutal, os mi- 
cleos talamicos sensoriais e o cortex somatossensorial. 
A outra teoria afirma que existe um disturbio prima- 
rio das vias centrals da dor, de mo do que uma infor- 
ma^ao sensorial normalmente inocua e erroneamente 
interpretada como dor de sinaliza^ao, um fenomeno 
chamado de alodinia. 



A Figura 6-9 Locals do sistema nervoso central e periferico que podem estar envolvidos na patogenese da en¬ 
xaqueca. Durante a fase de aura, uma reducao no fluxo sanguineo cortical se dissemina anteriormente a partir do 
cortex occipital (seta grande), que se acredita ser decorrente de depressao alastrante. Durante a fase de cefaleia, 
uma inflamacao esteril das meninges pode ativar fibras sensitivas do nervo trigemeo (V) que se projetam para o 
nucleo caudal, a substancia cinzenta periaquedutal, os nucleos talamicos sensitivos e o cortex somatossensorial 
primario (setaspequenas). Alternativamente, essa via sensorial central pode conduzir os sinais aferentes interpre- 
tados como nocivos. 
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Aura Cefaleia 
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A Figura 6-10 Evolucao temporal das alteracoes do 
fluxo sanguineo cerebral na enxaqueca com aura. (Adap- 
tada de Olesen J, Friberg L, Olsen TS, et al. Timing and 
topography of cerebral blood flow, aura, and headache 
during migraine attacks. Ann Neurol. 1990;28:791-798.) 

ACHADOS CLINICOS 

A. Enxaqueca com aura (enxaqueca classica) 

Na enxaqueca com aura, a cefaleia e precedida por 
sintomas neurologicos transitorios. As auras mais 
comuns sao alteracoes visuais, em especial defeitos 
hemianopicos de campo visual, escotomas (pontos 
cegos) e cintilacoes (pontinhos brilhantes) que au- 
mentam de tamanho e se disseminam perifericamente 
(Figura 6-11). Uma cefaleia unilateral desagradavel se 
instala (Figura 6-12). A frequencia da cefaleia varia, 
contudo mais de 50% dos pacientes apresentam nao 
mais do que uma crise por semana. A dura^ao dos 
episodios e superior a duas boras e inferior a um dia, 
na maior parte dos pacientes. Remiss5es sao comuns 
durante o segundo e o terceiro trimestre da gravidez e 
apos a menopausa. 

Embora a dor hemicraniana seja uma caracte- 
ristica da enxaqueca classica, as cefaleias tambem 


podem ser bilaterais. Cefaleia bilateral, portanto, nao 
exclui o diagnostico de enxaqueca, assim como uma 
localizacao occipital, que e uma caracteristica comu- 
mente atribuida a cefaleias tensionais. 

Durante a cefaleia, disturbios associados proemi- 
nentes incluem nausea, vomito, fotofobia, fonofobia, 
irritabilidade, osmofobia e mal-estar. Sintomas vaso- 
motores e autonomicos tambem sao comuns. Atordo- 
amento, vertigem, ataxia ou alteracoes da consciencia 
podem ocorrer na enxaqueca basilar, que pode ser 
diferenciada do acidente vascular cerebral por seu 
inicio gradual (“marcha enxaquecosa”) e pela reso- 
lucao espontanea dos sintomas. A enxaqueca ocasio- 
nalmente produz deficits neurologicos que persistem 
durante a fase de dor ou alem dela (p. ex., enxaqueca 
hemiplegica) e raramente pode causar acidente vas¬ 
cular cerebral. 

Especialmente, apos os 50 anos, a aura pode 
ocorrer sem cefaleia (equivalente enxaquecoso). Os 
sintomas incluem disturbio visual, hemiparesia, perda 
hemissensorial, disartria ou afasia, e em geral duram 
15 a 60 minutos. 

B. Enxaqueca sem aura (enxaqueca comum) 

A enxaqueca sem aura e muito mais comum que a 
enxaqueca com aura, e produz cefaleia que com mais 
frequencia e bilateral e periorbital. A dor pode ser 
descrita como latejante, especialmente quando grave. 
Nausea, vomito e fotofobia sao comuns. Quando a dor 
persiste, a contra^ao associada de musculos cervicais 
pode compor os sintomas. Uma sensibilidade do cou- 
ro cabeludo costuma estar presente durante o episo- 
dio. Quando nao tratada, a cefaleia em geral persiste 
por 4 a 72 boras e, ocasionalmente, pode terminar 
depots de vomitos. Na enxaqueca comum e classica, a 
compressao da carotida ipsilateral ou da arteria tem¬ 
poral superficial durante a cefaleia pode reduzir sua 
gravidade. 
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A Figura 6-11 Mapas sucessivos de escotoma cintilante (ponto cego) para mostrar a evolucao de figures de fortifi- 
cacao (bordas irregulares) e escotoma associado em um paciente com enxaqueca classica. A medida que a fortificacao 
se move lateralmente, uma regiao de cegueira transitoria permanece. 
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A Figura 6-12 Distribuicao da dor na enxaqueca. A dor 
mais comum e a hemicraniana (o padrao apresentado), 
mas tambem pode ser holoencefalica, bifrontal, ou ter 
uma distribuicao frontal unilateral ou, menos comumente, 
estar localizada na regiao occipital ou no vertice do cranio. 

C. Enxaqueca cronica (transformada) 

Uma enxaqueca episodica pode modificar suas carac- 
tensticas clinicas no decorrer de meses a anos, evo- 
luindo para uma sindrome de cefaleia cronica, com 
dores praticamente diarias. Obesidade, frequencia an¬ 
terior da cefaleia e uso de cafeina sao fatores de risco 
associados. A descri^ao da cefaleia pelo paciente pode 
incluir caracteristicas enxaquecosas ou semelhantes a 
cefaleia tensional. Um subgrupo comum de enxaque¬ 
ca cronica e o da cefaleia decorrente do uso excessivo 
de medica^ao (ver discussao posterior). 

FATORES PRECIPITANTES 

As crises de enxaqueca podem ser precipitadas por 
determinados alimentos (queijos que contem tira- 
mina; carnes, como cachorros-quentes ou bacon, 
com nitritos para conserva^ao; chocolate contendo 
feniletilamina, mas nao chocolate apenas) e por adi- 
tivos alimentares como glutamato monossodico, uma 
substancia frequentemente usada para realgar o sabor. 
Jejum, emo^ao, menstrua^ao, farmacos (principal- 
mente agentes contraceptivos orais e vasodilatadores 
como a nitroglicerina) e luzes brilhantes tambem po¬ 
dem desencadear as crises. 

TRATAMENTO 

A Tabela 6-7 resume as op^oes de tratamento da en¬ 
xaqueca, que podem ser divididas em medidas para 


abortar as crises em andamento e medidas para pre- 
venir episodios futuros. 

Os ataques agudos de enxaqueca, muitas vezes, 
respondem a analgesicos simples ou, quando estes 
sao ineficazes, agonistas de receptor da serotonina 
5-HT^g/Q (triptanos) ou alcaloides ergot (p. ex., di- 
-hidroergotamina). Uma nova classe de farmacos 
contra a enxaqueca - antagonistas dos receptores de 
peptideos relacionados ao gene da calcitonina (p. ex., 
telcagepant, olcegepant) - tambem mostrou ser util 
para esse proposito. Farmacos contra a cefaleia aguda 
enxaquecosa (Tabela 6-7) devem ser tornados ime- 
diatamente no inicio dos sintomas, para alcan^arem 
sua eficacia maxima. As apresenta^oes parenterais 
rapidamente absorvidas sao melhores que as apresen- 
ta^oes orais. Nausea, uma caracteristica proeminente 
da enxaqueca, tambem e um efeito colateral comum 
de alguns farmacos contra a enxaqueca, de mo do que 
uma via de administra^ao que nao seja a oral (ou a ad- 
ministra^ao concomitante de antiemeticos) pode ser 
necessaria. Alcaloides do ergot e triptanos estao con- 
traindicados em pacientes com hipertensao ou outra 
doen^a cardiovascular. 

Um tratamento profilatico deve ser usado em 
pacientes com duas ou mais cefaleias por semana, 
ou naqueles nos quais o tratamento abortivo e ina- 
dequado. Depressivos triciclicos, |3-bloqueadores, 
anticonvulsivantes e bloqueadores dos canais de cal- 
cio devem ser tentados neste sentido, a nao ser que 
doen^as ou medica^oes concorrentes ditem o con- 
trario (Tabela 6-7). 

Durante a gravidez, a enxaqueca deve ser tratada 
somente com analgesicos narcoticos, embora o suma- 
triptano seja seguro no primeiro trimestre. Outros 
farmacos contra a enxaqueca podem ser teratogenicos 
ou podem causar complica^oes durante a gravidez. 


CEFALEIA POR USO EXCESSIVO DE 
MEDICACAO 


O consumo excessivo de medicamentos usados para 
o tratamento da enxaqueca ou de outras formas de 
cefaleia pode levar a uma sindrome de cefaleia cro¬ 
nica diaria. A maioria dos pacientes tern a enxaque¬ 
ca como o problema basico e usam excessivamente 
analgesicos simples ou triptanos, mas pacientes com 
outros tipos de cefaleia e usando outras classes de 
farmacos tambem sao suscetiveis. A maior parte dos 
pacientes e do sexo feminino. A cefaleia esta caracte- 
risticamente presente em pelo menos 15 dias duran¬ 
te o mes, por pelo menos tres meses. O tratamento 
envolve a abstinencia das medica^oes causadoras 
da cefaleia, que e feita abruptamente, exceto para 
analgesicos narcoticos ou farmacos sedativos. Cor- 
ticosteroides podem ser uteis para o tratamento da 
cefaleia por abstinencia. 
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Tabela 6-7 Tratamento da cefaleia enxaquecosa 



Via de 




Farmaco 

administracao^ 

Dosagem 

Dose recomendada 

Comentarios 

A. Tratamento agudo (abortive) 

Anolgesicos simples 

Acido acetilsalicilico 

Oral 

325 mg 

650 mg a cada quatro horas 


Naproxeno sodico 

Oral 

250, 375, 

500 mg 

500 a 1.000 mg inicialmen- 
te, depois 250 a 500 se ne- 
cessario apos uma hora 

Podem causar dor ou sangra- 


mento gastrico e cefaleia de 

Ibuprofeno 

Oral 

200, 400, 600, 

800 a 1.200 mg inicialmen- 

rebote quando usados frequen- 



800 mg 

te, depois 600 a 800 mg a 
cada 4 a 8 horas 

temente. 

Cetoprofeno 

Oral 

25, 50, 75,100, 

75 a 150 mg a cada seis 




150, 200 mg 

horas 


Paracetamol 

Oral 

325, 500 mg 

650 a 1.000 mg inicial- 

Paracetamol/isometepteno/di- 


Retal 


mente, depois a cada 
quatro horas 

cloralfenazona combinados. 


(5e os anolgesicos forem ineficozes, mudor poro triptonos no proximo cefoleio.) 

Triptonos 

Sumatriptano 

Spray nasal 

20 mg/spray 

20 mg 



Oral 

25, 50,100 mg 

50 a 100 mg 

Podem ser repetidos uma vez 


SC 

6 mg 

6 mg 

apos duas horas para resposta 

Rizatriptano 

Oral 

5,10 mg 

10 mg 

parcial. Podem causar nauseas 
e vomitos; contraindicados em 

Zolmitriptano 

Oral 

2,5, 5 mg 

2,5 a 5 mg 

caso de gestacao, doenca co- 

Almotriptano 

Spray nasal 

Oral 

5 mg/spray 

5 mg 

ronaria ou vascular periferica, 
tratamento concorrente com 

6,25, 12,5 mg 

6,25 a 12,5 mg 

inibidores da monoaminoxidase 

Eletriptano 

Oral 

Oral 

20, 40 mg 

40 mg 

e enxaqueca hemiplegica ou en- 
xaqueca basilar. 

Frovatriptano 

2,5 mg 

2,5 mg 

Naratriptano 

Oral 

1, 2,5 mg 

2,5 mg 


Al cal aides do ergot 

Ergotamina/cafema 

Retal 

2 mg/100 mg 

74 a 2 supositorios, ate cin- 

Pode causar nauseas e vomi¬ 




co vezes por semana 

tos; contraindicada em caso de 
gestacao e doenca coronaria ou 
vascular periferica. 

Diidroergotamina 

Spray nasal 

0,5 mg/spray 

Uma aplicacao em cada 

A administracao deve ser repeti- 




narina, ate cinco vezes por 

da apos 15 minutos. Pode causar 




semana 

nauseas e vomitos; contraindica¬ 
da em caso de gestacao e doenca 
coronaria ou vascular periferica. 


SC 

1 mg/ml 

1 a 2 mg 

Deve ser repetido 1 mg a cada 

12 horas, ate 6 mg. 


IV 


0,75 a 1,25 mg IV 


Anolgesicos narcoticos 




Codema/acido ace- 

Oral 

15, 30, 60/325 

30-120 mg codeina 


tilsalicilico 


mg 



Meperidina 

Oral 

50,100 mg 

50-200 mg 


Butorfanol 

Spray nasal 

10 mg/ml 

1 spray a cada 3-4 horas 




(1 mg/spray) 

conforme necessario 



{continuo) 
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Tabela 6-7 Tratamento da cefaleia enxaquecosa (continuacao) 


Via de 

Farmaco administracao^ 

Dosagem 

Dose recomendada 

Comentarios 

1 B. Tratamento profilatico 1 

Agentes onti-inflomotorios 

Acido acetilsalicilico Oral 

Naproxeno sodico Oral 

325 mg 

275, 550 mg 

325 mg em dias alternados 

550 a 825 mg duas vezes 
ao dia 

Podem causar dor e sangramen- 
to gastrico. 


Antidepressivos tridclicos 


Amitriptilina 

Nortriptilina 

Desipramina 

Oral 

Oral 

Oral 

10, 25, 50, 75, 
100,150 mg 

10, 25, 50, 

75 mg 

10,25, 50, 75, 
100 mg 

10 a 300 mg ao deitar 

10 a 150 mg ao deitar 

25 a 300 mg todas as 
manhas 

Podem causar boca seca ou re- 
tencao urinaria. Deve-se comecar 
com a dose mais baixa e aumen- 
tar lentamente. A adicao de urn 
anticonvulsivante pode aumentar 
a eficacia. 

Antogonistas p-receptores 




Propanolol 

Oral 

10, 20, 40, 60, 

80, 90 mg 

20 a 120 mg duas vezes 
ao dia 

Listados em ordem decrescente 
de eficacia. Pode ocorrer bra- 


Oral (acao pro- 
longada) 

60, 80,120, 

160 mg 

60 a 320 mg ao dia 

dicardia sintomatica em altas 
doses. Contraindicado em caso 

Nadolol 

Oral 

40, 80, 120, 

160 mg 

40 a 240 mg ao dia 

de asma e insuficiencia cardiaca 
congestiva e para pacientes que 
tomam bloqueadores dos canais 

Atenolol 

Oral 

50,100 mg 

50 a 200 mg ao dia 

de calcio. Para suspender, deve- 

Timolol 

Oral 

10, 20 mg 

10 a 30 mg ao dia 

-se reduzir gradualmente duran¬ 
te 1 a 2 semanas. 

Metoprolol 

Oral 

50,100 mg 

100 a 200 mg ao dia 


A n ticon vulsivon tes 





Fenitoina 

Oral 

100 mg 

200 a 400 mg ao dia 


Acido valproico 

Oral 

125,250, 500 
mg; 500 mg de 
liberacao pro- 
longada 

250 a 1.000 mg duas 
vezes ao dia ou em dose 
unica com liberacao pro- 
longada 

Benigno em dose baixa. Con¬ 
traindicado em caso de gestacao. 

Topiramato 

Oral 

15, 25, 100, 

200 mg 

25 a 200 mg ao dia 

Deve-se iniciar com 25 mg ao 
deitar e aumentar 25 mg/dia a 
cada sete dias, se tolerado. 

Gabapentina Oral 

Antogonistas dos canais de cdicio 

100, 300, 400, 
600, 800 mg 

900 a 2.400 mg ao dia 

Menos eficaz que outros anticon- 
vulsivantes. 

Verapamil 

Oral 

40, 80,120 mg 

80 a 160 mg tres vezes 
ao dia 

Contraindicados em caso de 
disfuncao ventricular esquerda 

Flunarizina 

Oral (acao pro- 
longada) 

240 mg 

240 mg ao dia a duas ve¬ 
zes ao dia 

grave, hipotensao, doenca do 
no sinusal sem marca-passos 
artificials, bloqueio de no AV 


Oral 

5,10 mg 

5 a 15 mg/dia 

de segundo ou terceiro grau 
e em pacientes em uso de 
(3-bloqueadores. 0 verapamil e 
ineficaz na enxaqueca sem aura. 


(continua) 
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Tabela 6-7 Tratamento da cefaleia enxaquecosa (continuacao) 



Via de 




Farmaco 

administracao^ 

Dosagem 

Dose recomendada 

Comentarios 

B. Tratamento profilatico (continuacao) 

Outros agentes 





Riboflavina (vitami- 
na B2)^ 

Oral 

Varios 

400 mg/dia 


Toxina Onabotuli- 

IM 

100 unidades/ 

100 a 250 unidades 

Util na enxaqueca cronica. Injeta- 

num A 


frasco 


da nos musculos da cabeca e do 
pescoco. 

C. Antiemeticos 

Proclorperazina 

Oral 

5, 10,15 mg 

25 mg a cada seis boras 



Petal 

2,5, 5, 25 mg 

25 mg a cada 12 boras 



IM, IV 

5 mg/mt 

10 mg (com 10 mg de 
difenidramina) 

Tratamento adjunto para reduzir 
a nausea e melborar a absorcao 

Clorpromazina 

IM 

25 mg/mt 

50 mg 

enterica de farmacos contra 


IV 

25 mg/mt 

0,1 mg/kg gota a gota em 
20 minutos 

enxaqueca. Pode causar distonia, 
que responde a 10 mg IV de dife¬ 
nidramina. 

Prometazina 

Oral, retal 

12,5,25, 50 mg 

25 a 50 mg a cada seis 
boras 


Metoclopramida 

Oral 

5, 10 mg 

5 a 20 mg tres vezes ao dia 



^IM, intramuscular; IV, intravenosa; SC, subcutanea. 

^Outros agentes nutraceuticos relatados como eficazes incluem magnesio, 600 mg/dia; coenzima Q10, 100 mg tres vezes ao dia; camomila, 
6,25 mg tres vezes ao dia, e carrapicho, 75 mg duas vezes ao dia. 


CEFALEIA EM SALVAS 


ACHADOS CLINICOS 

A cefaleia em salvas se apresenta na forma de dores 
de cabe^a em salvas breves, muito graves, unilaterais, 
nao latejantes, que duram 15 minutos a 3 boras. Di- 
ferentes das cefaleias enxaquecosas, as cefaleias em 
salvas sempre sao unilaterais e costumam recorrer no 
mesmo lado em um mesmo paciente. Elas geralmen- 
te ocorrem a noite, despertando o paciente do sono, 
e recorrem durante o dia, com frequencia na mesma 
bora (periodicidade circadiana), por um periodo de 
salvas de semanas a meses. Os pacientes podem andar 
sem parar durante as crises. Entre as salvas, o paciente 
pode estar livre de dores de cabe^a durante meses ou 
anos. A causa e desconbecida, mas uma RM funcional 
durante as crises mostrou ativa^ao bipotalamica. 

A cefaleia em salvas ocorre com muito mais fre¬ 
quencia em bomens que em mulberes, e, em geral, 
come^a em uma idade posterior a idade da enxaqueca 
(media de inicio aos 25 anos). Raramente, existe bis- 
toria familiar. 

A cefaleia pode come^ar como uma sensa^ao de 
queima^ao sobre a regiao lateral do nariz ou como 
uma pressao atras do olbo (Figura 6-13). Congestao 


ocular ipsilateral, lacrimejamento, congestao nasal e 
sindrome de Horner (Figura 6-14) comumente estao 



▲ Figura 6-13 Distribuicao dos sinais e sintomas na 
cefaleia em salvas. 
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associados com a crise. Os episodios podem ser pre- 
cipitados pelo uso de alcool ou farmacos vasodilata- 
dores, principalmente se usados durante os periodos 
suscetiveis. 

TRATAMENTO 

No inicio de uma cefaleia em salvas, o tratamento en- 
volve medidas para abortar a crise aguda e preven^ao 
de outras crises subsequentes. 

A. Tratamento agudo 

O alivio imediato da dor e alcan^ado pela inala^ao 
de oxigenio a 100% (7 a 12 L/min durante 15 a 20 
minutos) ou pela administra^ao subcutanea de su- 
matriptano (6 mg, repetidos novamente por crise, 
se necessario) (Tabela 6-7). Tratamentos abortivos 
alternativos incluem sumatriptano intranasal, zolmi- 
triptano ou lidocaina, octreotide subcutaneo, e di- 
-hidroergotamina por via intravenosa, intramuscular, 
subcutanea ou intranasal. 

B. Profilaxia de manutencao 

Diversos farmacos usados no tratamento da enxaque- 
ca (Tabela 6-7), incluindo antagonistas dos canais de 
calcio, triptanos e alcaloides do ergot, tambem sao 
uteis para a preven^ao de sintomas recorrentes du¬ 
rante um periodo suscetivel de cefaleias em salvas. O 
farmaco mais amplamente usado e o verapamil (360 
mg/dia, ou de libera^ao continua, 240 a 480 mg/dia). 
Carbonato de litio ou xarope de citrato de litio, 300 
mg por via oral 1 a 3 vezes ao dia, tambem e eficaz 
em muitos casos. Os niveis sericos de litio devem ser 
determinados a intervalos semanais pelas primeiras 
semanas, devendo ser mantidos abaixo de 1,2 mEq/L 
para reduzir a possibilidade de efeitos adversos (nau¬ 
sea, diarreia, poliuria, insuficiencia renal, hipotireoi- 
dismo, tremor, disartria, ataxia, mioclonia e con- 



A Figura 6-14 Ptose a direita durante cefaleia em 
salvas aguda. Outros componentes da sindrome de Hor¬ 
ner (miose pupilar e anidrose regional) tambem podem 
ocorrer. 


vulsoes). Anticonvulsivantes e melatonina (10 mg/ 
dia) tambem podem ser uteis. Farmacos usados para 
profilaxia mantida sao suspensos ao final do periodo 
suscetivel. 

C. Profilaxia transicional 

A administra^ao de prednisona no inicio de um ciclo 
de salvas pode ser abortiva, quando em doses de 40 a 
80 mg/dia por via oral, durante uma semana, sendo 
entao suspensa por meio de redu^ao da dose durante 
a semana seguinte. Metilprednisolona ou di-hidro- 
ergotamina por via intravenosa tambem podem ser 
uteis. 

D. Variantes da cefaleia em salvas 

Cefaleias cronicas, mais do que cefaleias em salvas 
episodicas, podem responder dramaticamente a indo- 
metacina, 25 mg tres vezes ao dia. Uma variante de 
cefaleia do sono bilateral, que nao apresenta os com¬ 
ponentes autonomos da cefaleia em salvas e ocorre 
nos pacientes mais idosos, responde ao litio. 

E. Tratamento invasivo 

Os tratamentos invasivos sao reservados para pacien¬ 
tes que nao respondem a medicamentos e incluem 
bloqueio ou estimula^ao do grande nervo occipital ou 
do ganglio esfenopalatino, estimula^ao hipotalamica 
e abla^ao do ganglio do nervo trigemeo por radiofre- 
quencia ou rizotomia trigeminal. 


CEFALEIA TENSIONAL 


Cefaleia tensional e o termo usado para descrever ce¬ 
faleia recorrente cronica, de causa desconhecida e que 
nao apresenta caracteristicas de enxaqueca ou das de- 
mais sindromes de cefaleia. O mecanismo fisiopatolo- 
gico e desconhecido, e “tensao” parece ser responsavel 
pelo quadro. A contra^ao de musculos do pesco^o e 
do couro cabeludo, que tambem foi proposta como 
causa da cefaleia, provavelmente seja um fenomeno 
secundario. 

Em sua forma classica (Figura 6-15), a cefaleia 
tensional e um disturbio cronico que inicia apos os 
20 anos de idade. Caracteriza-se por crises de cefaleia 
nao latejante occipital bilateral, que nao esta associada 
com nauseas, vomitos ou disturbios visuais prodromi- 
cos. A dura^ao da cefaleia varia de boras a dias. Algu- 
mas vezes a dor e comparada com uma faixa apertada 
ao redor da cabe^a. 

As mulheres sao mais comumente afetadas que 
os homens. Embora a cefaleia tensional e a enxaqueca 
tenham sido consideradas como disturbios distintos, 
muitos pacientes apresentaram cefaleia antes de exi- 
birem caracteristicas de ambas as condi^oes. Assim, 
alguns pacientes que sao classificados como portado- 
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A Figura 6-15 Distribuicao dos sinais e sintomas na 
cefaleia tensional. 

res de cefaleia tensional apresentam crises de cefaleia 
latejante, unilateral ou nauseas. Consequentemente, 
pode ser mais preciso classificar a cefaleia tensional 
e a enxaqueca como representando polos opostos de 
urn unico espectro clinico. 

Os farmacos usados para o tratamento da cefa¬ 
leia tensional incluem muitos dos agentes usados para 
a enxaqueca (Tabela 6-7). As crises agudas podem 
responder ao acido acetilsalicilico, farmacos anti-in- 
flamatorios nao esteroides, paracetamol, ergotamina 
ou di-hidroergotamina. Para o tratamento profilatico, 
a amitriptilina ou a imipramina com frequencia sao 
eficazes, e o propanolol e util em alguns casos. Os ini- 
bidores seletivos da recapta^ao de serotonina nao sao 
uteis. Embora muitos pacientes respondam a benzo- 
diazepinicos como diazepam, 5 a 30 mg/dia por via 
oral, ou clordiazepoxido, 10 a 75 mg/dia por via oral, 
esses farmacos devem ser usados com parcimonia em 
decorrencia de seu potencial de adic^ao. Psicoterapia, 
fisioterapia e tecnicas de relaxamento podem fornecer 
beneficio adicional em casos selecionados. 


CEFALEIA DO PICADOR DE GELD 


Dor muito rapida, aguda e grave, localizada no cou- 
ro cabeludo fora da distribuicao do nervo trigemeo e 
denominada “cefaleia do picador de gelo”. Os paroxis- 
mos da dor sao unicos ou repetitivos, ou ocorrem em 
salvas, seja em um unico ponto ou em pontos espa- 
Ihados no couro cabeludo. A dor e vivenciada como 
um golpe eletrico, que atinge sua intensidade maxima 
em menos de um segundo e melhora rapidamente. 


sendo grave o suficiente para causar um sobressalto 
involuntario. A dor da cefaleia do picador de gelo e 
mais comum nos portadores de enxaqueca ou cefa¬ 
leia em salvas, mas pode ocorrer em individuos que 
normalmente nao apresentam cefaleias. Os pacien¬ 
tes, com frequencia, procuram ajuda medica devido 
a intensidade de sua dor. Um tratamento pode ser 
indicado se os episodios de dor forem recorrentes. A 
sindrome responde a indometacina (25 a 50 mg tres 
vezes ao dia); gabapentina (400 mg duas vezes ao dia) 
e melatonina (3 a 12 mg ao deitar) tambem foram re- 
latadas como eficazes. 


DOENCA DA COLUNA CERVICAL 


Traumatismo ou processos de doen^as degenerativas 
envolvendo a regiao alta do pesco^o podem produzir 
dor na regiao occipital e orbital. A causa mais impor- 
tante de desconforto e a irrita^ao da segunda raiz ner¬ 
vosa cervical (C2). Doen^a discal ou anormalidades 
dos processos articulares afetando a coluna cervical 
inferior levam a dor referida no bra^o ou no ombro 
ipsilateral, e nao na cabe^a, embora possa ocorrer es- 
pasmo muscular cervical. Dor aguda de origem cervi¬ 
cal e tratada com imobiliza^ao do pesco^o (p. ex., com 
um colar cervical macio) e farmacos analgesicos ou 
anti-inflamatorios. 


SINUSITE 


A sinusite aguda pode produzir dor e sensibilidade 
localizada no seio frontal ou maxilar afetado. In- 
flama^ao do seio etmoidal e esfenoidal produz uma 
dor profunda na linha media, atras do nariz. A dor 
da sinusite aumenta com a inclina^ao do corpo para a 
frente, e tambem com tosse ou espirros. A percussao 
sobre a area frontal ou maxilar produz sensibilidade 
dolorosa e acentua^ao da dor. 

A sinusite e tratada com gotas nasais vasocons- 
tritoras (p. ex., fenilefrina, 0,25%, instilada a cada 2 
a 3 boras), anti-histaminicos e antibioticos. Em casos 
refratarios, pode ser necessaria a drenagem cirurgica 
do seio. 

Pacientes que se queixam de cefaleia “sinusal” 
cronica raramente tern inflama^ao recorrente dos 
seios paranasais; e bem mais provavel que sejam por¬ 
tadores de cefaleia enxaquecosa ou tensional. 


DOENCA DENTARIA 


Disfun^ao da articula^ao temporomandibular e 

uma sindrome pouco definida, caracterizada por dor 
facial pre-auricular, limita^ao do movimento mandi¬ 
bular, sensibilidade dolorosa dos musculos mastiga- 
torios e um “clique” mandibular associado ao movi¬ 
mento. Os sintomas muitas vezes estao associados a 
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ma oclusao, bruxismo ou trincamento dos dentes, e 
podem resultar de espasmos dos musculos mastiga- 
torios. Alguns pacientes se beneficiam de aplica^ao 
local de calor, realiza^ao de exercicios mandibulares, 
uso de uma placa de prote^ao ou administra^ao de 
farmacos anti-inflamatorios nao esteroides. 

Infec^oes dos locals de extra^ao dentaria tam- 
bem podem dar origem a dor, que e caracteristica- 
mente constante, unilateral e em queimadura. Embo- 
ra exames radiologicos possam ser normals, a inje^ao 
de um anestesico no local da extra^ao alivia os sin- 
tomas. O tratamento consiste em curetagem do osso 
mandibular e administra^ao de antibioticos. 
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ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


Os disturbios que afetam os musculos oculares, os 
nervos cranianos oculomotores (III, IV, e VI) ou as 
vias visuais ou oculomotoras no cerebro produzem 
uma ampla variedade de disturbios neuro-oftal- 
micos. Como as vias anatomicas do sistema visual 
e oculomotor atravessam as principals por^oes do 
tronco cerebral e hemisferios cerebrals, os sinais e 
sintomas neuro-oftalmicos com frequencia sao de 
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grande valor na localiza^ao anatomica e no diagnos¬ 
tico de doen^as neurologicas. 


ANATOMIA FUNCIONAL DO SISTEMA VISUAL 


ENTRADA DE INFORMACAO VISUAL 

A informacao visual entra no sistema nervoso quan- 
do a luz, refratada e focalizada atraves da lente (cris- 
talino), cria uma imagem visual na retina junto ao 
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polo posterior do olho (Figura 7-1). A a^ao das len- 
tes faz a imagem ser revertida nos pianos horizontal 
e vertical. Assim, a parte superior da imagem visual 
incide sobre a retina inferior e vice-versa, e os cam- 
pos visuais temporal (lateral) e nasal (medial) sao 
revertidos da mesma forma (Figura 7-2). O centro 
do campo visual esta focalizado na fovea, em que a 
sensibilidade perceptual da retina e maior. Dentro 
da retina, as celulas fotorreceptoras (bastonetes e 
cones) transformam a luz incidente em impulsos 
neuronais, que sao transmitidos por neuronios re- 
tinianos ao nervo optico (II). Neste e em todos os 
demais niveis do sistema visual, as rela^oes topogra- 
ficas do campo visual estao preservadas. 

VIAS VISUAIS PERIFERICAS 

Cada nervo optico contem fibras de um olho, no 
entanto, como mostra a Figura 7-2, as fibras nasais 
(mediais), que transmitem informa^oes dos campos 
visuais temporais (laterais), cruzam no quiasma op¬ 
tico. Como resultado disso, cada trato optico contem 
fibras nao somente de um dos olhos, mas de metade 
do campo visual. Em decorrencia dessa disposi^ao. 



A Figura 7-1 Representacao do campo visual ao ni- 
vel da retina. 0 ponto de fixacao esta focalizado sobre 
a fovea, o ponto cego fisiologico sobre o disco optico, a 
metade temporal do campo visual sobre o lado nasal da 
retina, e a metade nasal do campo visual sobre o lado 
temporal da retina. 



A Figura 7-2 Representacao do campo visual ao nivel 
do nervo optico, do quiasma e do trato optico. Os qua- 
drantes do campo visual sao designados TS (temporal 
superior), Tl (temporal inferior), NS (nasal superior) e Nl 
(nasal inferior). 

as lesoes pre-quiasmaticas afetam a visao no olho 
ipsilateral, e as lesoes retroquiasmaticas produzem 
defeitos na metade contralateral do campo visual de 
ambos os olhos. 

VIAS VISUAIS CENTRAIS 

Os tratos opticos terminam no niicleo geniculado 
lateral, onde sens neuronios fazem sinapse com neu¬ 
ronios que se projetam pelas radiances opticas para 
o cortex visual primario ou cortex calcarino (area 
17), localizado proximo ao polo posterior dos lobos 
occipitais, e para as areas de associa^ao visual (areas 
18 e 19). Aqui, tambem, a imagem visual e represen- 
tada de tal maneira que sua organiza^ao topografica e 
preservada (Figura 7-3). A regiao central do campo 
visual (macula) e representada na por^ao mais pos¬ 
terior do cortex visual, enquanto as partes inferior e 
superior do campo (superior e inferior da retina) sao 
representadas acima e abaixo da fissura calcarina, res- 
pectivamente. 

SUPRIMENTO VASCULAR DAS VIAS VISUAIS 

O suprimento vascular do sistema visual e derivado 
das arterias oftalmica, cerebral media e cerebral pos¬ 
terior (Figura 7-4); assim, isquemia ou infarto no 
territorio de qualquer um desses vasos pode produzir 
defeitos do campo visual. 
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Quadrante periferico superior da retina 
I I Quadrante superior da macula 

I I Quadrante inferior da macula 

I I Quadrante periferico inferior da retina 

▲ Figura 7-3 Representacao do campo visual ao ni- 
vel do cortex visual primario, incidencia sagital media, 
mostrando a superficie medial do lobo occipital direito, 
que recebe informacao visual do lado esquerdo do campo 
visual de ambos os olhos. 

1. Retina - a retina e suprida pela arteria central 
da retina, urn ramo da arteria oftalmica, que e 
urn ramo da arteria carotida interna. Como a 
arteria central da retina se divide, subsequen- 
temente, em ramo superior e inferior da retina, 
uma doen^a vascular da retina tende a produzir 
deficits de campo visual relacionados a altura (ou 
seja, superior e inferior). 

2. Nervo optico - o nervo optico recebe sangue 
arterial primariamente da arteria oftalmica e de 
sens ramos. 

3. Radiances opticas - como as radia^oes opticas 
trafegam em sentido posterior em dire^ao ao 
cortex visual, elas sao supridas pela arteria cere¬ 
bral media. Isquemia ou infarto na distribui^ao 
da arteria cerebral media causara, portanto, per- 
da visual no campo visual contralateral. 

4. Cortex visual primario - a principal fonte de 
sangue arterial para o cortex visual primario e a 
arteria cerebral posterior. A oclusao de uma ar¬ 
teria cerebral posterior causa cegueira no campo 
visual contralateral, embora o suprimento arte¬ 
rial dual (arteria cerebral media e posterior) da 
regiao macular do cortex visual possa poupar 
a visao central (macular). Como as arterias ce¬ 
rebrals posteriores se originam em conjunto a 
partir da arteria basilar, uma oclusao na ponta 
da arteria basilar pode causar infarto occipital 
bilateral e cegueira cortical completa - embora, 
em alguns casos, a visao macular seja poupada. 


ANATOMIA FUNCIONAL DO SISTEMA 
MOTOR OCULAR 


MUSCULOS EXTRAOCULARES 

Os movimentos dos olhos sao realizados pela a^ao 
de seis musculos ligados a cada globo ocular (Figura 
7-5). Esses musculos atuam para mover o olho para 
cada uma das seis posi^oes cardeais do olhar. A^oes 
iguais e opostas desses seis musculos no estado de 
repouso situam o olho em uma posi^ao media ou 
primaria, ou seja, olhando diretamente para a frente. 
Quando a fun^ao de um dos musculos extraoculares 
esta comprometida, o olho e incapaz de se mover na 
dire^ao da a^ao do musculo afetado (oftalmoplegia) 
e pode desviar em dire^ao oposta em decorrencia da 
a^ao sem oposi^ao dos outros musculos extraocula¬ 
res. Portanto, quando os olhos estao desalinhados, as 
imagens visuals dos objetos percebidos caem em uma 
regiao diferente de cada retina, criando a ilusao de vi¬ 
sao dupla ou diplopia. 

NERVOS CRANIANOS 

Os musculos extraoculares sao inervados pelos ner- 
vos oculomotor (III), troclear (IV) e abducente (VI). 
Em decorrencia da inerva^ao diferencial dos musculos 
oculares, o padrao de seu envolvimento em condi(;6es 
patologicas pode ajudar a distinguir um disturbio dos 
musculos oculares em si de um disturbio que afeta um 
nervo craniano. Os nervos cranianos que controlam o 
movimento dos olhos atravessam longas distancias para 
passar do tronco cerebral ao olho; assim, se tornam vul- 
neraveis a lesao por varios processos patologicos. 

1. Nervo oculomotor (III) - O nervo oculomotor 
supre o reto medial, superior e inferior e os mus¬ 
culos obliquos inferiores, transportando fibras 
para o elevador da palpebra (que levanta a palpe- 
bra). Ele tambem supre as fibras parassimpaticas 
responsaveis pela constri^ao pupilar. Em uma 
lesao completa do nervo III, o olho fica parcial- 
mente abduzido, e existe uma incapacidade de 
aduzir, elevar e deprimir o olho; a palpebra cai 
(ptose), e a pupila nao e reativa. 

2. Nervo troclear (IV) - O nervo troclear inerva 
o musculo obliquo superior. Lesoes desse nervo 
resultam em uma depressao defeituosa do olho 
aduzido. 

3. Nervo abducente (VI) - Lesoes do nervo abdu¬ 
cente causam paralisia do reto lateral, com dis¬ 
turbio da abdu^ao do olho afetado. 

NUCLEOS DOS NERVOS CRANIANOS 

Os nucleos dos nervos oculomotor (III) e troclear 
(IV) estao localizados no mesencefalo dorsal, ven- 
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A Figura 7-4 Suprimento arterial do sistema visual, visto de baixo. 


tral ao aqueduto cerebral (de Sylvius), enquanto o 
nucleo do nervo abducente (VI) ocupa uma posi^ao 
dorsal e periventricular similar na ponte. Lesoes en- 
volvendo esses nucleus dao origem a anormalidades 
clinicas similares aquelas produzidas pelo envolvi- 
mento de seus respectivos nervos cranianos; em al- 
guns casos, e possivel distinguir entre lesoes nucle- 
ares e nervosas. 

1. Nucleo do nervo oculomotor (III) - Embora 
cada nervo oculomotor supra os musculos do 
olho apenas ipsilateralmente, as fibras para o 
reto superior se originam no nucleo contralate¬ 
ral do nervo oculomotor, e o levantador da pal- 
pebra recebe inerva^ao nuclear bilateral. Assim, 
uma oftalmoplegia que afeta somente um olho 
com ptose ipsilateral ou paralisia de reto supe¬ 
rior sugere uma doen^a do nervo oculomotor, 
enquanto uma oftalmoplegia com ptose bilate¬ 
ral ou uma paralisia contralateral do reto supe¬ 
rior provavelmente sejam devidas a uma lesao 
nuclear. 

2. Nucleo do nervo troclear (IV) - Do ponto de 
vista clinico, e impossivel distinguir entre lesoes 


do nervo troclear (ver anteriormente) e lesoes de 
seu nucleo. 

3. Nucleo do nervo abducente (VI) - Em distur- 
bios afetando o nucleo do nervo abducente, mais 
do que o proprio nervo, a paresia do reto late¬ 
ral com frequencia esta associada com fraqueza 
facial, paresia do olhar conjugado ipsilateral ou 
redu^ao do nivel de consciencia. Isso se deve a 
proximidade do nucleo do nervo abducente em 
rela^ao ao fasciculo do nervo facial (VII), ao cen- 
tro pontino do olhar lateral e ao sistema reticular 
ativador ascendente respectivamente. Quando 
uma sindrome de Horner (miose pupilar, ptose e, 
algumas vezes, anidrose segmentar) acompanha 
uma paralisia do nervo abducente, isso indica 
que a lesao esta situada no seio cavernoso. 

CONTROLE SUPRANUCLEAR DOS 
MOVIMENTOS OCULARES 

O controle supranuclear dos movimentos oculares 
permite a a^ao conjunta dos dois olhos para produzir 
movimentos de versao (olhar conjugado) e vergen- 
cia (convergencia e divergencia). 
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▲ Figura 7-5 Anatomia e funcao dos musculos extraoculares. (A) Musculos extraoculares na orbita direita (inciden- 
cia lateral). (B) Lima ilustracao do olho direito visto de cima na posicao primaria (imagem central), mostrando o angulo 
de fixacao dos musculos retos superior e inferior e dos musculos obliquos superior e inferior. Com o olho dirigido para 
a direita, os musculos retos superior e inferior podem, entao, ser examinados como elevadores e depressores puros do 
globo ocular (imagem a direita), e com o olho desviado para a esquerda, os musculos obliquos podem ser examinados 
como elevadores e depressores puros do globo ocular, como ilustrado na parte C. (C) As seis posicoes cardeais do olhar 
para o exame dos movimentos oculares. 0 olho esta aduzido pelo reto medial e abduzido pelo reto lateral. 0 olho adu- 
zido e levantado pelo obliquo inferior e deprimido pelo obliquo superior; o olho abduzido e levantado pelo reto superior 
e deprimido pelo reto inferior. 


1. Centres do olhar no tronco cerebral - os cen- 
tros que controlam o olhar horizontal (lateral) 
e vertical estao localizados na ponte e na regiao 
pre-tectal do mesencefalo, respectivamente, e 
recebem impulsos descendentes do cortex ce¬ 
rebral, que permitem o controle voluntario do 
olhar (Figura 7-6). Cada centro do olhar late¬ 
ral, localizado na forma^ao reticular pontina 
paramediana (PPRF, de paramedian pontine re¬ 
ticular formation) adjacente ao nucleo do nervo 
abducente, medeia o olhar ipsilateral, conjuga- 
do, horizontal por meio de suas conexoes com 
o abducente ipsilateral (VI) e o nucleo do nervo 
oculomotor contralateral. Portanto, uma lesao 
na ponte, afetando a PPRF, produz um olhar 
preferencial para longe do local da lesao e em 
dire^ao ao lado de uma hemiparesia associada, 
quando presente. Disturbios do olhar vertical, 
normalmente comprometimento do olhar para 
cima, podem resultar de lesoes de massa, que 
exercem uma pressao para baixo sobre o me¬ 
sencefalo, como tumores pineais (sindrome de 
Parinaud). 


2. Impulsos corticais - a PPRF recebe impulsos 
corticais do lobo frontal contralateral, que regu- 
la os movimentos oculares rapidos (sacadicos), 
e do lobo parieto-occipital ipsilateral, que regu- 
la os movimentos oculares lentos (movimentos 
de busca). Portanto, uma lesao destrutiva afe¬ 
tando o cortex frontal interfere com o mecanis- 
mo para o olhar horizontal contralateral e pode 
resultar em um olhar preferencial em dire^ao 
ao local da lesao (e para longe do local da he¬ 
miparesia associada). Por sua vez, um foco irri- 
tativo (convulsivo) no lobo frontal pode causar 
um olhar para longe do lado onde se encontra o 
foco. 


HISTORIA 


NATUREZA DA QUEIXA 

O primeiro passo na avalia^ao de um disturbio 
neuro-oftalmologico e a obten^ao de uma descri- 
^ao clara da queixa. Os pacientes podem apresentar 
queixas de sintomas vagos, como visao borrada, que 
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A Figura 7-6 Vlas neuronals envolvidas no olhar horizontal. 


fornecem pouca informa^ao diagnostica. Portanto, 
e importante determinar o que o paciente quer dizer 
quando descreve diminui^ao da acuidade visual em 
um ou ambos os olhos, perda da visao em parte de 
um campo visual, diplopia, imagem visual instavel, 
dor em um olho ou sobre um olho ou qualquer ou- 
tro problema. 

PADRAO TEMPORAL DOS SINTOMAS 

Uma vez estabelecida a natureza da queixa, perguntas 
sobre o padrao temporal podem fornecer pistas sobre 
o processo patologico subjacente. 

1. Inicio siibito - disturbios que afetam o olho ou 
suas conexoes no cerebro tendem a produzir sin- 
tomas de inicio subito. 

2. Inicio lento - disturbios inflamatorios ou neo- 
plasicos geralmente evoluem por um periodo 
mais longo. 

3. Sintomas transitorios, recorrentes - sintomas 
que sao transitorios e recorrentes sugerem um 
grupo seleto de processos patologicos, incluindo 
isquemia intermitente, esclerose multipla e mias- 
tenia grave. 


ANORMALIDADES NEUROLOGICAS ASSOCIADAS 

Anormalidades neurologicas associadas, como com- 
prometimento da sensibilidade facial, fraqueza, ataxia 
ou afasia, podem ser valiosas na localiza^ao do local 
anatomico do envolvimento. 

HISTORIAMEDICA 

A historia medica deve ser pesquisada para verificar 
condi^oes que predispoem o paciente a problemas 
neuro-oftalmicos. 

1. A esclerose multipla com frequencia envolve o 
nervo optico ou o tronco cerebral, levando a uma 
variedade de disturbios neuro-oftalmicos. Uma 
historia de disturbios, que tambem envolva ou- 
tras partes do sistema nervoso central, deve suge- 
rir esse diagnostico. 

2. Aterosclerose, hipertensao e diabetes podem 
ser complicados por disturbios vasculares no 
olho, nos nervos cranianos ou nas vias visuais ou 
oculomotoras no cerebro. 

3. Disturbios endocrinos (p. ex., hipertireoidismo) 
podem causar miopatia ocular. 
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4. Doen^a do tecido conectivo e cancer sistemico 

podem afetar o sistema visual e oculomotor em 
diversos locals do cerebro ou do espa^o subarac- 
noide. 

5. Deficiencias nutricionais podem se apresentar 
com sintomas neuro-oftalmicos, como na am- 
bliopia (redu^ao da acuidade visual) associada 
com ma nutri^ao e na oftalmoplegia da encefalo- 
patia de Wernicke. 

6. Drogas (p. ex., etambutol, isoniazida, digitalico, 
clioquinol) sao conhecidas como toxicas para o 
sistema visual, e outras drogas (sedativos, anti- 
convulsivantes) comumente produzem distur- 
bios oculomotores. 


EXAME NEURO-OFTALMOLOGICO 


ACUIDADE VISUAL 
^ Avaliacao 

Para identificar problemas neuro-oftalmologicos, a 
visao deve ser testada sob condi^oes que eliminem 
erros de refra^ao. Portanto, pacientes que usam len- 
tes de corre^ao devem ser examinados enquanto as 
usam (um orificio estenopeico (pinhole) pode ser 
usado caso as lentes corretoras normalmente usadas 
nao estejam disponiveis no momento do exame). A 
acuidade visual deve ser avaliada para cada olho se- 
paradamente. Para a visao distante e usada uma tabela 
de Snellen, com o paciente a 6 m (20 pes) de distancia. 
A visao de perto e testada com uma tabela de Rosen¬ 
baum a cerca de 36 cm (14 polegadas) de distancia do 
paciente. Em cada caso, e anotada a menor linha que 
possa ser lida. 

^ Registro 

A acuidade visual e expressa como uma fra^ao (p. 
ex., 20/20, 20/40, 20/200). O numerador e a distan¬ 
cia (em pes) das figuras de teste na qual o exame e 
realizado, e o denominador e a distancia (em pes) na 
qual figuras de determinado tamanho podem ser cor- 
retamente identificadas por pessoas com visao nor¬ 
mal. Por exemplo, se um paciente em pe a 20 pes de 
distancia da tabela nao e capaz de identificar figuras 
que normalmente sao vistas daquela distancia, mas 
e capaz de identificar figuras maiores que podem ser 
visiveis a 40 pes de distancia com acuidade normal, a 
acuidade visual e registrada como 20/40. Se o paciente 
consegue ler a maior parte de uma linha dada, mas 
comete alguns erros, a acuidade pode ser registrada 
como 20/40-1, por exemplo, indicando que todas 
as letras, menos uma, da linha 20/40 foram correta- 
mente identificadas. Quando a acuidade visual esta 
acentuadamente reduzida, ela ainda pode ser quanti- 
ficada, embora de forma menos precisa, em termos da 


distancia na qual o paciente e capaz de contar dedos 
(CD), discernir movimentos da mao (MM) ou perce- 
ber luz. Quando um olho esta completamente cego, o 
exame nao revelara percep^ao luminosa (NPL). 

^ visao cromatica vermelho-verde 

A visao das cores vermelho e verde, muitas vezes, esta 
desproporcionalmente comprometida nas lesoes do 
nervo optico e pode ser testada com objetos coloridos 
como canetas, alfinetes ou placas da visao cromatica. 

CAMPOS VISUAIS 

A avaliacao dos campos visuais pode ser um proce- 
dimento longo e tedioso quando realizada de manei- 
ra nao direcionada. A familiaridade com os testes de 
campo visual mais comuns e importante quando o 
teste deve ser razoavelmente rapido e fornecer infor- 
ma^ao util. As anormalidades mais comuns dos cam¬ 
pos visuais estao ilustradas na Figura 7-7. 

^ Extensao dos campos visuais 

O campo visual monocular normal subentende um an- 
gulo de cerca de 160 graus no piano horizontal e cerca 
de 135 graus no piano vertical. Com a visao binocular, 
a varia^ao horizontal da visao excede 180 graus. 

^ Ponto cego fisiologico 

Dentro do campo normal de cada olho existe um pon¬ 
to cego de 5 graus, correspondendo ao disco optico, 
desprovido de celulas receptoras. O ponto cego esta 
localizado 15 graus temporals a fixa^ao em cada olho. 

^ Tecnicas de medida 

Semelhante a acuidade visual, o campo visual deve ser 
examinado separadamente para cada olho. 

1. Confronta^ao (Figura 7-8) e o metodo mais 
simples para testar o campo visual. O examina- 
dor encontra-se em pe a cerca de um bra^o de 
distancia do paciente, estando os olhos do pa¬ 
ciente alinhados com os do examinador no piano 
horizontal. O olho que nao esta sendo testado e 
coberto com a mao do paciente ou com um ta- 
pa-olho. O examinador fecha o olho oposto ao 
olho coberto do paciente, e o paciente e instruido 
a fixar o olho aberto do examinador. Agora, os 
campos visuais monoculares do paciente e do 
examinador estao superpostos, o que permite 
comparar o campo do paciente com o campo 
presumivelmente normal do examinador. O exa¬ 
minador usa os dedos indicadores de cada mao 
para localizar os limites do campo do paciente, 
movendo-os lentamente para dentro a partir da 
periferia e em todas as dire^oes, ate que o pacien- 
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A Figura 7-7 Defeitos comuns do campo visual e suas bases anatdmicas. 1. Escotoma central - causado pela infla- 
macao do disco optico (neurite optica) ou do nervo optico (neurite retrobulbar). 2. Cegueira total do olho direito - de- 
corrente de uma lesao completa do nervo optico direito. 3. Hemianopsia bitemporal - causada pela pressao exercida 
sobre o quiasma optico por urn tumor hipofisario. 4. Hemianopsia nasal direita - causada por uma lesao periquiasmatica 
(p. ex., uma arteria carotida interna calcificada). 5. Hemianopsia homdnima direita - decorrente de uma lesao do trato 
optico esquerdo. 6. Quadrantanopsia homdnima superior direita - causada pelo envolvimento parcial da radiacao optica 
por uma lesao no lobo temporal esquerdo (aka de Meyer). 7. Quadrantanopsia homdnima inferior direita - causada pelo 
envolvimento parcial da radiacao optica por uma lesao no lobo parietal esquerdo. 8. Hemianopsia homdnima direita 
- decorrente de uma lesao completa da radiacao optica esquerda. (Urn defeito similar tambem pode resultar da lesao 
9.) 9. Hemianopsia homdnima direita (poupando a macula) - decorrente de uma oclusao de arteria cerebral posterior. 


te os detecte. Esses limites sao, entao, definidos 
mais cuidadosamente para determinar os locals 
mais distantes nos quais o paciente e capaz de de- 
tectar leves movimentos das pontas dos dedos ou 
a cabe^a branca de um alfinete. O ponto cego do 
paciente pode ser localizado na regiao do ponto 
cego do examinador, e os tamanhos desses pon- 
tos podem ser comparados usando um alfinete 
com uma cabe^a branca como alvo. A seguir, o 
procedimento e repetido para o outro olho. 


2. Defeitos sutis de campo visual podem ser detec- 
tados pedindo ao paciente que compare o brilho 
de objetos coloridos apresentados em locals di- 
ferentes no campo ou medindo os campos com 
o uso de um alfinete com uma cabe^a vermelha 
como alvo. 

3. Em crian^as pequenas, os campos podem ser 
avaliados ficando-se em pe atras da crian^a e 
chamando sua aten^ao para um objeto, como um 
brinquedo, colocado na frente e ao redor de sua 
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A Figura 7-8 Teste de confrontacao do campo visual. 
(A) 0 olho esquerdo do paciente e o olho direito do exa- 
minador estao alinhados. (B) Testando o quadrante nasal 
superior. (C) Testando o quadrante temporal superior. (D) 
Testando o quadrante nasal inferior. Entao, o procedimen- 
to e repetido para o outro olho do paciente. (E) Testando 
0 quadrante temporal inferior. 


cabe^a, em varias dire^oes ate que seja notado 
pela primeira vez. 

4. Uma ideia grosseira das anormalidades de cam¬ 
po visual pode ser obtida em pacientes obnubila- 
dos, determinando se piscam em resposta a um 
estimulo visual - normalmente o dedo do exa- 


minador - dirigido ao olho em varias regides do 
campo visual. 

5. Embora muitos deficits do campo visual sejam 
detectaveis por esses procedimentos de rastrea- 
mento, um mapeamento mais preciso requer o 
uso de um exame com tela tangente padrao ou 
tecnicas de perimetria automatizadas. 

OFTALMOSCOPIA 
^ Prepara»o do paciente 

A oftalmoscopia e particularmente importante na 
avalia^ao de disturbios que afetam a retina ou o dis¬ 
co optico, e no exame de pacientes com suspeita de 
hipertensao intracraniana. O exame deve ser condu- 
zido em uma sala escura, de modo que as pupilas do 
paciente estejam dilatadas; em alguns casos, e neces- 
sario o uso de um colirio midriatico (simpatomime- 
tico ou anticolinergico). No ultimo caso, a acuidade 
visual e os reflexos pupilares sempre devem ser ava- 
liados antes de instilar as gotas. Agentes midriaticos 
devem ser evitados em pacientes com glaucoma de 
angulo fechado nao tratados e em situa^oes - como 
hernia^ao transtentorial iminente ou em curso - nas 
quais a reatividade pupilar e um guia importante para 
o tratamento. 

^ Exame do fundo de olho 

Familiaridade com o aspecto normal do fundo opti¬ 
co (Figura 1-10) e necessaria para que anormalidades 
possam ser observadas. 

A. Disco optico 

1. Aspecto normal - o disco optico costuma ser facil- 
mente reconhecido como uma estrutura amarelada e 
levemente oval, situada nasalmente em rela^ao ao polo 
posterior do olho. O lado temporal do disco em geral 
e mais palido que o lado nasal. As margens do disco 
devem ser bem demarcadas, embora a borda nasal 
comumente seja um pouco menos nitida que a borda 
temporal. O disco normalmente situa-se no mesmo 
piano da retina que o envolve. Os vasos sanguineos 
que cruzam a fronteira do disco optico sao distintos e 
se tornam escuros quando o disco edemacia. 

2. Edema do disco optico - a anormalidade oftalmos- 
copica que mais frequentemente requer imediata 
interpreta^ao e aten^ao e o edema do nervo optico 
relacionado ao papiledema. Essa condi^ao implica 
aumento da pressao intracraniana e deve ser diferen- 
ciada do edema decorrente de outras causas, como 
inflama^ao (papilite) e neuropatia optica isquemi- 
ca. Ao fazer essa distin^ao, e util ter em mente que o 
papiledema quase sempre e bilateral, normalmente 
nao compromete a visao (exceto quanto ao aumento 
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de tamanho do ponto cego), e nao esta associado a 
dor ocular. Papiledema pode ser simulado por anor- 
malidades discais como drusas (corpos coloides ou 
hialinos). Acredita-se qua o aumento da pressao in- 
tracraniana cause papiledema por bloqueio do trans- 
porte axonal no nervo optico. Como a bainha do ner- 
vo optico se comunica com o espa^o subaracnoide, os 
disturbios associados com aumento da pressao intra- 
craniana e que tambem obstruem o espa^o subarac¬ 
noide, como a meningite, tern menos probabilidade 
de causar papiledema. As altera^oes oftalmoscopicas 
no papiledema normalmente se desenvolvem duran¬ 
te dias ou semanas, mas podem se tornar aparentes 
dentro de boras apos um aumento subito da pressao 
intracraniana - como, por exemplo, apos hemorragia 
intracraniana. 

No papiledema precoce (Figura 1-11), as veias 
retinianas parecem ingurgitadas e pulsa^oes venosas 
espontaneas estao ausentes. O disco pode estar hi- 
peremico, e hemorragias lineares podem ser obser- 
vadas em suas bordas. As margens discais se tornam 
borradas, e a borda temporal e a ultima afetada. No 
papiledema completamente desenvolvido, o disco op¬ 
tico encontra-se elevado acima do piano da retina, e 
os vasos sanguineos que cruzam a borda discal ficam 
obscurecidos. 

3. Palidez do disco optico - Palidez do disco optico 
com comprometimento da acuidade visual, defeitos 
de campo visual ou perda da reatividade pupilar esta 
associada com uma grande variedade de disturbios 
que afetam o nervo optico, incluindo condi^5es in- 
flamatorias, deficiencias nutricionais e doen^as dege- 
nerativas. Um disco optico palido com fun^ao visual 
normal tambem pode ocorrer como uma variante ge- 
netica, e um disco optico pode parecer artificialmente 
palido depois da remo^ao de uma catarata. 

B. Arterias e veias 

O calibre das veias e das arterias retinianas deve ser 
observado no local em que elas surgem, a partir do 
disco optico e trafegam ao longo de suas bordas para a 
retina. As caracteristicas a serem observadas incluem 
a facil visibilidade em todo o seu trajeto, se parecem 
ingurgitadas e se as pulsa^oes venosas espontaneas 
(que indicam pressao intracraniana normal) estao 
presentes. O restante da retina visivel e inspecionado, 
observando-se a presen^a de hemorragias, exsudatos 
ou outras anormalidades. 

C. Macula 

A macula, uma area ligeiramente mais palida que o 
resto da retina, situa-se a cerca de dois diametros dis¬ 
cais em dire^ao temporal em rela^ao a margem tem¬ 
poral do disco optico. Ela pode ser visualizada mais 
rapidamente fazendo-se com que o paciente olhe para 


a luz do oftalmoscopio. O exame oftalmoscopico da 
macula pode revelar anomalias relacionadas com 
perda visual decorrente de degenera^ao macular rela- 
cionada a idade, buracos maculares ou degenera^oes 
cerebromaculares hereditarias. 

PUPILAS 

^ Tamanho 

O tamanho e a reatividade das pupilas refletem a inte- 
gridade das vias neuronais do disco optico ate o me- 
sencefalo (Figura 7-9). A pupila normal e redonda, 
regular e centrada dentro da iris; seu tamanho varia 
com a idade e com a intensidade da luz ambiente. Em 
uma sala intensamente iluminada, o diametro de uma 
pupila normal e de cerca de 3 mm em adultos, sen- 
do menor em individuos mais idosos, e > 5 mm em 
crian^as. O tamanho da pupila pode ser assimetrico 
em ate 20% das pessoas (anisocoria fisiologica), mas 
a diferen^a e < 1 mm. A constri^ao rapida e simetrica 
das pupilas a luz indica que a fun^ao pupilar esta nor¬ 
mal e exclui compressao do nervo oculomotor (III). 

^ Reacao a luz 

A constri^ao pupilar direta (ipsilateral) e consensual 
(contralateral) em resposta a uma luz clara incidindo 
em um olho demonstra a integridade das vias indica- 
das na Figura 7-9. Normalmente, a resposta direta a 
luz e ligeiramente mais rapida e mais pronunciada que 
a resposta consensual. 

^ Reacao a acomodacao 

Quando os olhos convergem para focar um objeto 
mais proximo (acomodacao), as pupilas normalmen¬ 
te se contraem. Essa reacao e testada com o paciente 
focalizando de mo do alternado um objeto distante e 
um dedo mantido exatamente na frente de seu nariz. 

^ Anormalidades pupilares 

A. Pupilas nao reativas 

Disturbios unilaterais da constri^ao pupilar sao obser- 
vados em caso de doen^a local da iris (traumatismo, 
irite, glaucoma), compressao do nervo oculomotor 
(III) (tumor, aneurisma), administra^ao de um agente 
midriatico e disturbios do nervo optico (neurite opti¬ 
ca, esclerose multipla). 

^ B. Dissociacao luz-perto 

Comprometimento da reatividade a luz com constri- 
Cao preservada durante a acomodacao (dissociacao 
luz-perto) geralmente e bilateral e pode resultar de 
neurossifilis, diabetes, disturbios do nervo optico e 
tumores que comprimem o teto mesencefalico. 
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▲ Figura 7-9 Base anatomica do reflexo pupilar a luz. As vias visuals aferentes da retina para os nucleos pre-tectais 
do mesencefalo sao representadas pelas linhas pontilhadas, e as vias pupiloconstritoras eferentes do mesencefalo para 
os musculos constritores pupilares sao representadas pelas linhas solidas. Nota-se que a iluminacao de urn dos olhos 
resulta em contracao pupilar bilateral. 


C. Pupilas de Argyll Robertson 

Essas pupilas sao pequenas, pouco reativas a luz, fre- 
quentemente de tamanho irregular e muitas vezes de 
tamanhos diferentes; elas apresentam dissocia^ao luz- 
-perto. A neurossifilis e um caso classico, mas outras 
lesoes na regiao do micleo de Edinger-Westphal (p. 
ex., esclerose multipla) atualmente sao mais comuns 
(Tabela 7-1). 

D. Pupila tonica 

A pupila tonica (Adie) (Tabela 7-1) e maior que a 
pupila contralateral nao afetada e reage lentamente 
a altera^oes na iluminacao e na acomoda^ao. Como 
a pupila tonica eventualmente reage, a anisocoria se 
torna menos acentuada durante o exame. Essa anor- 
malidade e, mais comumente, uma manifestacao de 


um disturbio familiar benigno, que, com frequencia, 
afeta mulheres j ovens (sindrome de Holmes-Adie) 
e pode estar associado com hiporreflexia tendinea 
profunda (especialmente nas pernas), anidrose seg- 
mentar (falta de sudorese localizada), hipotensao or- 
tostatica ou instabilidade autonoma cardiovascular. A 
condi^ao pode ser bilateral. A anormalidade pupilar 
pode ser causada por degenera^ao do ganglio ciliar, 
seguida de reinerva^ao aberrante dos musculos cons¬ 
tritores pupilares. 

E. Smdrome de Horner 

A smdrome de Horner (Tabelas 7-1 e 7-2) resulta de 
uma lesao do sistema nervoso central ou periferico 
simpatico e consiste em uma pupila pequena (mioti- 
ca), associada com ptose leve (Figura 7-10) e, algu- 
mas vezes, perda da sudorese (anidrose). 
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Tabela 7-1 Anormalidades pupilares comuns 



Aspecto 

Resposta 

Diagnostico diferencial 

Pupila tonica 
(Adie) 

Pupila dilatada unilateral 
(raramente bilateral) 

Reage lentamente e apenas a 
luz brilhante persistente ou coli- 
rio de pilocarpina a 0,125%; aco- 
modacao menos comprometida 

Sindrome de Holmes-Adie, traumatismo 
ocular, neuropatia autonomica 

Sindrome de 
Horner 

Pupila pequena unilateral 
e ptose leve 

Resposta normal a luz e aco- 
modacao 

Infartos medulares laterais, lesoes da 
medula cervical, tumores pulmonares 
ou mediastinais, massas cervicais, trom- 
bose de arteria carotida, lesao de plexo 
braquial intraparto, cefaleia em salvas 

Pupila de Argyll 
Robertson 

Pupila irregular desigual 
< 3 mm de diametro 
(geralmente bilateral) 

Pouco reativa a luz; mais res- 
ponsiva a acomodacao 

Neurossifilis, semelhante ao diabetes, 
tumores da regiao pineal, esclerose 
multipla 


Tabela 7-2 Causas da sindrome de Horner 

Neuronio central (primeiro) 

Infarto do tronco cerebral* 

Tumor na regiao hipotalamica, hemorragia 
ou infarto 

Esclerose multipla 

Siringomielia 

Mielopatia transversal 

28% 

Neuronio pre-ganglionar (segundo) 

Tumor toracico ou cervical (tumor de Pancoast, 
schwannomas, neuroblastoma, tireoide) 
Traumatismo ou cirurgia (pescoco, torax) 

Vascular (ectasia jugular, aneurisma de arteria 
subclavia) 

44% 

Neuronio pos-ganglionar (terceiro) 

Base do cranio, massa parasselar, orbital ou do 
seio cavernoso* 

Vascular (displasia fibromuscular, disseccao da 
carotida*) 

Cefaleia em salvas 

28% 

Causa desconhecida 

15% 


Porcentagens de Almog Y, Gepstein R, Kesler A. Diagnostic value 
of imaging in Horner syndrome in adults. J Neuro-Ophthalmol. 
2010;30:7-11. Etiologies from Reede D, Garcon E, Smoker WRK, 
Kardon R. Horner's syndrome: clinical and radiographic evaluation. 
Neuroimag Clin N Ann, 2008;18:369-385. (") Mais comum. 

1. Vias oculossimpaticas - a via simpatica que controla 
a dilata^ao pupilar consiste em um arco de tres neu- 
ronios nao cruzados: neuronios hipotalamicos, que 
descem pelo tronco cerebral para a coluna interme- 
diolateral da medula espinal ao nivel de Tl; neuro¬ 
nios pre-ganglionares simpaticos, que se projetam 
da medula espinal para o ganglio cervical superior, 
e neuronios pos-ganglionares simpaticos, que se 
originam no ganglio cervical superior, sobem no pes- 
C 090 ao longo da arteria carotida interna e entram 
na orbita pela primeira divisao (oftalmica) do nervo 
trigemeo (V). A sin drome de Horner e causada pela 
interrup^ao dessas vias em qualquer lugar. 


2. Caracteristicas cimicas - as lesoes e a anormalida- 
de pupilar resultante geralmente sao unilaterais. O 
diametro da pupila no lado envolvido costuma estar 
reduzido em 0,5 a 1 mm em compara^ao com o lado 
normal. Essa desigualdade e mais acentuada com 
ilumina^ao fraca. A anormalidade pupilar e acom- 
panhada de ptose leve a moderada (ver adiante) da 
palpebra superior (diferente da ptose acentuada ob- 
servada nas lesoes do nervo oculomotor), com fre- 
quencia, associada com eleva^ao da palpebra inferior. 
Quando a sindrome de Horner esta presente desde a 
infancia, a iris ipsilateral e mais clara e azulada (hete- 
rocromia da iris). 

Deficits no padrao de sudorese, que sao mais evi- 
dentes na sindrome de Horner aguda, podem ajudar 
a localizar a lesao. Se a sudorese estiver diminuida em 
toda a metade do corpo e na face, a lesao situa-se no 
sistema nervoso central. Les5es cervicais produzem 
anidrose somente da face, do pesco^o e do bra^o. A 
sudorese nao esta prejudicada se a lesao estiver situa- 
da acima da bifurca^ao da arteria carotida. O diagnos- 
tico diferencial da sindrome de Horner e apresentado 
na Tabela 7-2. 

F. Defeito pupilar aferente relative 
(pupila de Marcus Gunn) 

Nesta condi^ao, uma pupila se contrai menos acen- 
tuadamente em resposta a ilumina^ao direta do que 
a pupila contralateral com o mesmo estimulo lumi- 
noso. Essa anormalidade e detectada movendo-se 
rapidamente um flash luminoso claro para a frente 
e para tras entre os olhos, observando-se continua- 
mente a pupila suspeita (teste pupilar de Gunn). O 
defeito pupilar aferente relativo costuma estar asso- 
ciado com disturbios do nervo optico ipsilateral, que 
interrompe o ramo aferente e afeta o reflexo pupilar 
a luz (Figura 7-9). Esses disturbios tambem afetam 
comumente a visao (em especial a visao cromatica) 
no olho envolvido. 
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▲ Figura 7-10 (A) Smdrome de Horner a direita, apos puncao direta da carotida para injecao arterial. (B) Via oculos- 

simpatica envolvida na sindrome de Horner. Esta via trineuronal projeta-se do hipotalamo para a coluna intermediola- 
teral da medula espinal, depois para o ganglio cervical superior (simpatico) e, finalmente, para a pupila, o musculo liso 
da palpebra e as glandulas sudoriparas da regiao frontal e da face. 


RESPOSTA OPTOCINETICA 

Nistagmo optocinetico consiste em movimentos ocu- 
lares provocados pela fixa^ao sequencial de varios al- 
vos que passam na frente dos olhos do paciente, como 


os postes telefonicos observados dentro de um trem 
em movimento. Para o teste clinico, um tambor ro- 
tativo com listras verticals ou uma tira de tecido lis- 
trado sao movidos pelo campo visual para gerar esses 
movimentos. O teste produz uma fase lenta de perse- 
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gui^ao na dire^ao do movimento do alvo, seguida de 
um retorno rapido e brusco na dire^ao oposta. A fase 
lenta do teste (persegui^ao) e a fase rapida (sacadica) 
do movimento testam a fun^ao do lobo frontal no he- 
misferio para o qual o estimulo e movido. A presen^a 
de uma resposta optocinetica reflete a capacidade de 
perceber movimento on contorno e, algumas vezes, e 
util para documentar a percep^ao em recem-nascidos 
ou em caso de cegueira psicogenica. A acuidade visual 
necessaria para produzir a resposta optocinetica e mi¬ 
nima (20/400, ou contagem de dedos a 3 a 5 pes). O 
comprometimento unilateral da resposta optocinetica 
pode ser encontrado quando os alvos sao movidos em 
dire^ao ao lado no qual se encontra uma lesao do lobo 
parietal. 

PALPEBRAS 

As palpebras devem ser examinadas com o paciente 
de olhos abertos. A distancia entre as palpebras supe¬ 
rior e inferior (fissura interpalpebral) costuma ser de 
cerca de 10 mm e igual em ambos os olhos, embora 
possa ocorrer uma assimetria fisiologica. A posi^ao 
da margem inferior da palpebra superior em rela^ao 
a borda superior da iris deve ser anotada para detectar 
uma queda (ptose) ou eleva^ao anormal da palpebra 
(retra^ao palpebral). A palpebra superior normal- 
mente cobre 1 a 2 mm da iris. 

A ptose unilateral e observada na paralisia do 
proprio musculo elevador da palpebra, em lesoes do 
nervo oculomotor (III) ou de seu ramo superior, e 
na sindrome de Horner. Na ultima condi^ao, a ptose 
em geral esta associada com miose e pode ser mo- 
mentaneamente superada pela abertura for^ada do 
olho. 

Ptose bilateral sugere um disturbio afetando 
o micleo do nervo oculomotor (III), a jun^ao neu¬ 
romuscular (p. ex., miastenia grave) ou o musculo (p. 
ex., distrofia miotonica, ocular ou oculofaringea). 

Uma retra^ao palpebral (eleva^ao anormal da 
palpebra superior) e observada no hipertireoidismo e 
na sindrome de Parinaud, causada por tumores na 
regiao pineal. 

EXOFTALMIA 

A protrusao anormal do olho para fora da orbi- 
ta (exoftalmia ou proptose) e mais bem detectada 
ficando-se em pe atras do paciente e olhando-se de 
cima para baixo sobre sens olhos. As causas incluem 
hipertireoidismo (doen^a de Graves, Figura 7-11), 
tumor de orbita ou pseudotumor orbital e fistula 
carotidea-cavernosa. Um sopro pode ser ouvido a 
ausculta^ao sobre o olho proptotico em pacientes 
com fistula carotidea-cavernosa ou outras anomalias 
vasculares. 



A Figura 7-11 Oftalmopatia de Graves em uma mulher 
de 41 anos. Nota-se a protrusao do globo ocular direito. 

MOVIMENTOS OCULARES 

^ Excursao dos olhos e olhar 

Paralisias oculares e paralisias do olhar sao detecta- 
das enquanto o paciente olha para cada uma das seis 
posi^oes cardeais (Figura 7-5). Quando o movimen¬ 
to ocular voluntario esta comprometido ou quando 
o paciente e incapaz de cooperar com o exame (p. 
ex., em caso de paciente comatoso), os movimentos 
oculares reflexos podem ser induzidos pelo teste dos 
olhos de boneca (oculocefalico) ou pelo teste calo- 
rico com agua fria (oculovestibular) (Capitulo 3). 
Quando sao observadas anormalidades, os musculos 
envolvidos sao anotados, e a natureza da anormalida- 
de e detectada de acordo com o esquema a seguir. 

A. Paralisia ocular 

Fraqueza de um ou mais musculos oculares resulta de 
lesoes nucleares ou infranudeares (nervo, jun^ao neu¬ 
romuscular). Uma paralisia ocular nao pode ser supe¬ 
rada por estimula^ao calorica do movimento ocular. 
As lesoes do nervo produzem padroes distintos de 
envolvimento muscular. 

1. Paralisia do nervo oculomotor (III) - Uma lesao 
completa do nervo oculomotor produz fechamento 
do olho afetado em decorrencia do comprometimen¬ 
to da fun^ao levantadora. Um levantamento passivo 
da palpebra paralisada (Figura 7-12) mostra o olho 



A Figura 7-12 Achados clinicos na lesao do nervo 
oculomotor (III). Com a palpebra ptotica elevada passiva- 
mente, o olho afetado (direito) encontra-se abduzido; ele 
nao consegue aduzir. Durante a tentativa de olhar para 
baixo, 0 musculo obliquo superior nao afetado, que e 
inervado pelo nervo troclear (IV), gira o olho para dentro. 
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envolvido desviado para o lado da a^ao sem oposi^ao 
do musculo reto lateral, que nao e inervado pelo ner- 
vo oculomotor. A diplopia esta presente em todas as 
dire^oes do olhar, exceto para o olhar lateral em dire- 
^ao ao local do envolvimento. A fun^ao pupilar pode 
ser normal (pupila poupada) ou comprometida. 

2. Paralisia do nervo troclear (IV) - Nas les5es do 
nervo troclear, que paralisam o musculo obliquo su¬ 
perior, o olho envolvido esta elevado durante o olhar 
primario (para a frente); a extensao da eleva^ao au- 
menta durante a adu^ao e diminui durante a abdu^ao. 
A eleva^ao e maxima quando a cabe^a esta inclinada, 
em dire^ao ao lado do olho envolvido, e abolida du¬ 
rante a inclina^ao para o lado oposto (teste de incli- 
na^ao da cabe^a de Bielschowsky; Figura 7-13). A di¬ 
plopia e mais acentuada quando o paciente olha para 
baixo com o olho afetado aduzido (como se olhasse 
para a ponta do proprio nariz). A inclina^ao esponta- 
nea da cabe^a, visando diminuir ou corrigir a diplo¬ 
pia, esta presente em cerca da metade dos pacientes 
com paralisias unilaterais e em muitos pacientes com 
paralisias bilaterais. 

3. Paralisia do nervo abducente (VI) - Uma lesao do 
nervo abducente pode causar paralisia do musculo 
reto lateral, resultando em adu^ao do olho envolvido 
em repouso e insuficiencia da abdu^ao pretendida 
(Figura 7-14). A diplopia ocorre com o olhar lateral 
para o lado do olho afetado. 




B 


▲ Figura 7-14 Achados clinicos na lesao do nervo ab¬ 
ducente (VI). 0 olho afetado (direito) esta aduzido em 
repouso (A) e nao pode ser abduzido (B). 

B. Paralisia do olhar 

A paralisia do olhar e a diminui^ao da capacidade de 
um par de musculos conjugados (musculos que ope- 
ram em conjunto para mover os dois olhos em uma 
determinada posi^ao) de mover os olhos em um olhar 
voluntario; ela e causada por lesoes supranucleares no 
tronco cerebral ou no hemisferio cerebral. A paralisia 
do olhar, diferente da paralisia ocular, afeta ambos os 
olhos e geralmente pode ser superada pela estimula^ao 
calorica. A fisiopatologia e as causas dessa condi^ao 
sao discutidas mais detalhadamente na proxima se- 



A Figura 7-13 Achados clinicos na lesao do nervo troclear (IV). 0 olho afetado (direito) esta elevado ao olhar para a 
frente (A). A extensao da elevacao e aumentada com a aducao (B) e diminuida com a abducao (C). A elevacao aumenta 
com a cabeca inclinada para o lado afetado (D) e diminui com a cabeca inclinada na direcao oposta (E). 
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^ao, sobre disturbios binoculares dos movimentos dos 
olhos. Um comprometimento leve do olhar para cima 
nao e incomum em individuos normals mais idosos. 

C. Oftalmoplegia internuclear 

A oftalmoplegia internuclear (INO, de internuclear 
ophthalmoplegia) resulta de uma lesao do fasciculo 
longitudinal medial, uma via ascendente no tronco 
cerebral, que se projeta do micleo abducente (VI) para 
o micleo do nervo oculomotor (III) contralateral. 
Consequentemente, as a^oes dos nervos abducente 
(VI) e oculomotor (III) durante o olhar voluntario 
ou o movimento induzido pelo teste calorico estao 
desacopladas. A excursao do olho e completa, mas a 
adu^ao do olho contralateral esta prejudicada (Figura 
7-15). A INO nao pode ser superada pela estimula^ao 
calorica, mas pode ser diferenciada da paralisia do 
nervo oculomotor (III), pois a adu^ao esta preservada 
durante a convergencia. Essa condi^ao geralmente e 
causada por esclerose multipla ou acidente vascular 
de tronco cerebral. 

D. Smdrome do um e meio 

Uma lesao pontina afetando o fasciculo longitudinal 
medial e a forma^ao reticular pontina paramediana 
ipsilateral (centro do olhar lateral) produz uma sin- 
drome que combina INO com uma incapacidade de 
olhar em dire^ao ao lado da lesao (Figura 7-16). O 
olho ipsilateral esta imovel no piano horizontal, e o 
movimento do olho contralateral esta restrito a abdu- 
^ao, que pode estar associada a nistagmo. As causas 
incluem infarto pontino, esclerose multipla e hemor- 
ragia pontina. 

^ Teste da diplopia 

Quando o paciente se queixa de visao dupla (diplo¬ 
pia), o exame dos movimentos oculares deve ser usa- 
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A Figura 7-15 Movimentos oculares na oftalmoplegia 
internuclear (INO) resultante de uma lesao bilateral do 
fasciculo longitudinal medial. 


do para determinar sua base anatomica. Solicita-se ao 
paciente que fixe sua visao em um objeto, como uma 
lanterna acesa, em cada uma das seis posigoes carde- 
ais do olhar (Figura 7-5). Com o olhar conjugado nor¬ 
mal, a luz da lanterna cai no mesmo ponto sobre am- 
bas as corneas; a falta de tal congruencia confirma que 
o olhar nao esta conjugado. Quando o paciente perce- 
be a diplopia em determinada diregao do olhar, cada 
olho deve ser alternadamente coberto, e o paciente e 
solicitado a relatar qual das duas imagens desaparece. 

A imagem mais deslocada na diregao do olhar 
geralmente se refere ao olho fraco, pois a imagem nao 
caira sobre a fovea. Uma variagao desse procedimen- 
to e o teste com vidro vermelho, no qual um olho e 
coberto com um vidro, plastico ou celofane vermelho; 
isso permite a identificagao do olho responsavel por 
cada imagem. 

^ Nistagmo 

Nistagmo e uma oscilagao ritmica dos olhos. O nis¬ 
tagmo pendular, que normalmente tern seu inicio 
na infancia, ocorre com velocidade igual em ambos 
os sentidos. O nistagmo sacadico e caracterizado por 
uma fase de movimento lento, seguida por uma fase 
rapida na diregao oposta; a diregao no nistagmo saca¬ 
dico e especificada pela determinagao da diregao da 
fase rapida (p. ex., nistagmo batendo para a esquerda). 
O nistagmo sacadico em geral aumenta em amplitude 
com o olhar voltado na diregao da fase rapida (lei de 
Alexander). 

O nistagmo pode ocorrer nos extremos do olhar 
voluntario em individuos normais e tambem e um 
componente normal da resposta optocinetica e da res- 
posta a estimulagao calorica dos movimentos oculares 
reflexos. Em outros cenarios, no entanto, ele pode ser 
decorrente de farmacos anticonvulsivantes ou sedati- 
vos, ou de doengas do aparelho vestibular periferico, 
das vias vestibulares centrals ou do cerebelo. 

Para detectar o nistagmo, os olhos devem ser 
observados na posigao primaria e em cada uma das 
posigoes cardeais do olhar (Figura 7-5). O nistagmo 
e descrito considerando-se a posigao do olhar no qual 
ocorre, sua diregao e amplitude, os fatores precipitan- 
tes, como as alteragoes na posigao da cabega, e os sin- 
tomas associados, como a vertigem. 

Foram descritas muitas formas de nistagmo e 
oscilagoes oculares relacionadas, mas duas sindromes 
de nistagmo patologico adquirido certamente sao as 
mais comuns. 

A. Nistagmo evocado pelo olhar 

O nistagmo evocado pelo olhar ocorre quando o pa¬ 
ciente tenta olhar em uma ou mais diregoes distan- 
tes da posigao primaria. A fase rapida do nistagmo e 
em diregao ao olhar. O nistagmo evocado pelo olhar 
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▲ Figura 7-16 Sindrome do urn e meio. Essa condicao resulta de uma lesao pontina {dreo sombreoda), envolvendo 
a formacao reticular pontina paramediana (centro do olhar lateral) e o fasciculo longitudinal medial e, algumas vezes, 
tambem o nucleo do nervo abducente (VI), e afetando as vias neuronais indicadas pelas linhas pontilhadas. A tentativa 
de olhar para longe do local da lesao (A) ativa o centro do olhar lateral direito e o nucleo abducente (VI); o reto lateral 
direito se contrai, e o olho direito abduz normalmente. 0 envolvimento do fasciculo longitudinal medial interrompe a 
via para o nucleo oculomotor (III) esquerdo, e o olho esquerdo nao aduz. Na tentativa de olhar para o lado da lesao (B), 
0 centro do olhar lateral esquerdo nao consegue ser ativado e os olhos nao se movem. Existe uma paralisia (bilateral) 
completa em uma direcao (na direcao da lesao) e uma meia paralisia (unilateral) do olhar na outra direcao (para longe 
do local da lesao), responsavel pelo nome dessa sindrome. 


em uma unica diregao e um sinal comum de parali¬ 
sia ocular previa ou paralisia ocular residual leve. O 
nistagmo multidirecional evocado pelo olhar e co- 
mumente um efeito de farmacos anticonvulsivantes 
ou sedativos, mas tambem pode resultar de disfungao 
cerebelar ou vestibular central. 

B. Nistagmo vestibular 

O nistagmo vestibular periferico causado por uma 
lesao do aparelho vestibular periferico e caracteris- 
ticamente unidirecional, horizontal ou horizontal e 
rotatorio, com vertigem grave associada. Sua ampli¬ 
tude aumenta com o olhar em diregao a fase rapida. 
O nistagmo vestibular central, por sua vez, pode ser 
bidirecional e puramente horizontal, vertical ou rota¬ 
torio, e a vertigem acompanhante costuma ser leve. 
O nistagmo posicional, provocado por alteragoes na 
posigao da cabega, pode ocorrer nas lesoes vestibula- 
res centrals ou perifericas. As caracteristicas de dife- 
renciagao mais uteis sao a presenga de perda auditiva 
ou zumbido com lesoes perifericas e as anormalidades 
do trato corticospinal ou anormalidades adicionais de 
nervos cranianos nas lesoes centrals. 


^ DISTURBIOS DO SISTEMA VISUAL 
DISTURBIOS MONOCULARES 


Sindromes comuns de perda visual monocular in- 
cluem dois disturbios reversiveis e dois disturbios 
irreversiveis. A cegueira monocular transitoria, 
causada por isquemia do nervo optico ou isquemia 
retiniana, tern inicio subito e se resolve rapidamente. 
A neurite optica produz uma perda visual subaguda, 
unilateral e dolorosa, com resolugao parcial. Uma per¬ 
da visual menos reversivel e de inicio subito ocorre na 
neuropatia optica isquemica idiopatica e na arterite 
de cdulas gigantes (temporal). 

CEGUEIRA MONOCULAR TRANSITORIA 

Esta condigao, algumas vezes chamada de amaurose 
fugaz, se caracteriza por diminuigao ou perda transi¬ 
toria unilateral da visao, que se desenvolve em segun- 
dos, permanece no maximo por 1 a 5 minutos e se re¬ 
solve durante 10 a 20 minutos. Embora a causa desses 
episodios com frequencia permanega incerta, a pre- 
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sen^a do que parece ser um material embolico nas ar- 
terias retinianas durante os episodios sugere que estes 
embolos sejam a causa. Seu principal local de origem 
parece ser lesoes ateroscleroticas na bifurca^ao caro- 
tidea, mas prolapsos da valvula mitral e outras fontes 
cardiacas de embolos podem produzir uma sindrome 
semelhante. O risco para infarto hemisferico subse- 
quente esta aumentado (14% em 7 anos) em pacientes 
com historia de cegueira monocular transitoria, mas e 
somente cerca da metade do risco em pacientes com 
ataques isquemicos transitorios (AITs) hemisfericos. 
A avalia^ao diagnostica e o tratamento de pacientes 
com cegueira monocular transitoria se assemelham as 
recomenda^oes para pacientes com AITs hemisfericos 
(Capitulo 13). Em pacientes com cegueira monocular 
transitoria ou AITs e estenose de alto grau (> 70%) da 
arteria carotida na angiografia (mas nao com ceguei¬ 
ra monocular transitoria isolada), o tratamento com 
uma combina^ao de acido acetilsalicilico e remo^ao 
cirurgica da placa (endarterectomia) e superior ao 
acido acetilsalicilico isoladamente. 

NEURITE OPTICA 

A inflama^ao do nervo optico produz a sindrome da 
neurite optica. A causa mais comum e a desmielini- 
za^ao (neurite optica desmielinizante aguda). Causas 
menos comuns incluem inflama^ao parameningea, 
meningea ou intraocular, associada com infec^oes vi- 
rais ou sindromes pos-virais. Causas raras incluem to- 
xinas drogas (p. ex., metanol, etambutol), neurossifilis 
e deficiencia de vitamina B^ 2 - O comprometimento 
unilateral da acuidade visual ocorre em um periodo 
de horas a dias, tornando-se maximo dentro de uma 
semana. A perda visual esta associada a cefaleia, sen- 
sibilidade dolorosa do globo ocular ou dor ocular em 
mais de 90% dos pacientes; a dor e exacerbada pelo 
movimento ocular. 

No exame de campo visual, geralmente ha um 
escotoma central (ponto cego) associado com di- 
minui^ao da acuidade visual. O exame do fundo de 
olho mostra edema unilateral do disco optico quan- 
do a cabe^a do nervo esta envolvida, mas e normal 
quando o processo inflamatorio e posterior ao disco 
optico (neurite retrobulbar), como e mais comum 
em doen^a desmielinizante. As pupilas tern tamanho 
igual, mas apresentam constri^ao menos pronunciada 
em resposta a ilumina^ao do olho afetado (defeito pu- 
pilar aferente relativo; discutido anteriormente). 

Um contraste difuso do nervo optico na imagem 
por ressonancia magnetica (RM) contrastada com 
gadolineo e tipico de neurite optica aguda desmie¬ 
linizante, e lesoes hiperintensas em T2 tambem sao 
observadas no cerebro em 50 a 70% desses pacientes. 
Com um seguimento de 10 anos, cerca de 55% dos 
pacientes com uma ou mais lesoes em T2, mas apenas 


cerca de 20% daqueles sem lesoes em T2, desenvol- 
vem esclerose multipla. 

Na neurite optica desmielinizante aguda, a 
acuidade visual, em geral, mas nao invariavelmen- 
te, melhora em 2 a 3 semanas, com eventual retor- 
no ao normal ou a visao proxima do normal. Metil- 
prednisolona intravenosa, 1 g/dia durante 3 a 5 dias, 
com ou sem redu^ao gradual da prednisona oral de 
1 mg/kg/dia durante 11 dias, pode acelerar a recu- 
pera^ao, mas nao altera o resultado final ou a pro- 
babilidade de desenvolver esclerose multipla. Dados 
em evolu^ao apoiam o tratamento imunomodulador 
para a neurite optica como provavel esclerose mul¬ 
tipla, caso sejam observadas lesoes desmielinizantes 
em uma RM (Figura 9-4). 

NEUROPATIA OPTICA ISQUEMICA ANTERIOR 
NAO ARTERITICA 

O infarto idiopatico da por^ao anterior do nervo op¬ 
tico e denominado neuropatia optica isquemica ante¬ 
rior, a qual ocorre apos os 50 anos. A perda visual tern 
inicio subito, geralmente indolor, sempre monocular e 
sem sintomas oculares premonitorios. O deficit visual 
costuma ser maximo no inicio e frequentemente sub¬ 
total; um defeito de campo visual em altitude (supe¬ 
rior ou inferior) e tipico. Em alguns casos, a evolu^ao 
e falha ou progressiva. 

O exame revela edema optico ipsilateral, muitas 
vezes, com hemorragias peripapilares. Na ausencia 
desse achado, o diagnostico e fragil, e outras causas 
devem ser procuradas, como uma massa intracrania- 
na em expansao ou meningite neoplasica. 

Embora a neuropatia optica isquemica com fre- 
quencia seja considerada como tendo origem ateros- 
clerotica, nao existe associa^ao consistente com ou- 
tros fatores de risco de doen^a cerebrovascular, como 
hipertensao, diabetes ou doen^a aterosclerotica da ar¬ 
teria carotida. Pacientes com neuropatia optica isque¬ 
mica anterior tern um disco estruturalmente menor 
do que o normal; 25% evoluirao com afec^ao do outro 
olho dentro de 2 a 4 anos. 

As tentativas de tratamento nao tern sido bem- 
-sucedidas. Quando o edema discal se resolve, a ava- 
lia^ao mostra uma atrofia optica. 


ARTERITE (TEMPORAL) DE CUULAS 
GIGANTES 


Infarto arteritico da por^ao anterior do nervo optico e 
a complica^ao mais devastadora da arterite de cdulas 
gigantes ou arterite temporal. Esse disturbio costuma 
ser acompanhado de sintomas sistemicos como febre, 
mal-estar, sudorese noturna, perda de peso, cefaleia 
(Capitulo 6) e, frequentemente, polimialgia reuma- 
tica (Capitulo 9). Sensibilidade dolorosa no couro 
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cabeludo e claudica^ao mandibular podem ocorrer. 
A perda visual costuma ser subita e com frequencia 
e total, mas a isquemia retiniana transitoria, imitando 
eventos embolicos, pode preceder o infarto do nervo 
optico. Ao exame, o disco optico parece edemaciado e 
palido. As taxas de hemossedimenta^ao e de proteina 
C-reativa estao aumentadas. O diagnostico definitivo 
e feito por biopsia de arteria temporal. 

Os pacientes devem ser tratados imediatamente 
com corticosteroides (metilprednisolona, 1.000 mg/ 
dia por via intravenosa por pelo menos tres dias, se- 
guida de prednisona, 60 a 80 mg/dia por via oral) para 
proteger a visao remanescente. A prednisona pode 
ser gradualmente reduzida durante varios meses, en- 
quanto se monitora a taxa de hemossedimenta^ao. 

Como a arterite de celulas gigantes e tratavel, e 
muito importante distinguir entre a neuropatia optica 
isquemica anterior nao arteritica e a arterite idiopati- 
ca como causa da perda visual monocular. Pacientes 
com arterite de celulas gigantes tendem a ser mais 
idosos (idade entre 70 e 80 anos) e podem apresentar 
sinais premonitorios. As caracteristicas diferenciais 
mais uteis sao a taxa de hemossedimenta^ao, que e 
superior a 50 mm/h (Westergren) na maioria dos pa¬ 
cientes com arterite de celulas gigantes, e a proteina 
C-reativa elevada. 


DISTURBIOS BINOCULARES 


PAPILEDEMA 

Papiledema e um edema de disco bilateral passivo e 
indolor, associado com aumento da pressao intracra- 
niana. Sintomas nao especificos associados de aumen¬ 
to da pressao intracraniana incluem cefaleia, nausea, 
vomitos e diplopia decorrente de paralisia do nervo 
abducente (VI). 

A velocidade com a qual o papiledema se de- 
senvolve e ditada pela causa subjacente. Quando a 
pressao intracraniana aumenta subitamente, como na 
hemorragia subaracnoidea ou intracerebral, o edema 
de disco pode ser observado em questao de boras, 
mas na maioria dos casos a evolu^ao leva dias. O pa¬ 
piledema pode requerer 2 a 3 meses para se resolver 
apos restaura^ao da pressao intracraniana normal. 

O exame fundoscopico (Figura 1-11) revela (na 
ordem de inicio) borramento da camada de fibras 
nervosas, ausencia de pulsa^oes venosas (significando 
pressao intracraniana superior a cerca de 200 mmHg), 
hemorragias na camada de fibras nervosas, eleva^ao 
da superficie discal, com borramento das margens, e 
hiperemia discal. 

O papiledema requer avalia^ao urgente para lo- 
calizar massa intracraniana e excluir papilite decor- 
rente de carcinoma meningeo, sarcoidose ou sifilis, 
que podem produzir um aspecto oftalmoscopico se- 


melhante. Se uma lesao em massa intracraniana e ou- 
tros disturbios associados com hipertensao, listados 
na Tabela 6-5 (p. ex., trombose de seio venoso, poli- 
citemia, endocrinopatia, hipervitaminose A), forem 
excluidos por historia, exame e tomografia computa- 
dorizada (TC) ou RM, e se a inflama^ao meningea for 
excluida por exame do liquido cerebrospinal (LCS) e 
a pressao do LCS for elevada, e feito um diagnostico 
por exclusao de hipertensao intracraniana idiopati- 
ca (pseudotumor cerebral). A forma idiopatica, que 
e a mais comum, ocorre mais frequentemente em mu- 
Iheres obesas em idade fertil. Embora esse disturbio 
em geral seja autolimitado, a eleva^ao prolongada da 
pressao intracraniana com papiledema pode levar a 
perda visual permanente. 

Causas menos comuns de papiledema incluem 
doen^a cardiaca cianotica congenita e disturbios asso¬ 
ciados com aumento da proteina no LCS, como tumor 
medular e polineuropatia inflamatoria idiopatica (sin- 
drome de Guillain-Barre). 

LESOES QUIASMATICAS 

As principais lesoes que levam a comprometimento 
visual ao nivel do quiasma optico sao tumores, es- 
pecialmente aqueles de origem hipofisaria. Outras 
causas incluem traumatismo, esclerose multipla e 
aneurismas saculares. O padrao classico de deficit 
visual causado por lesoes do quiasma optico e a he¬ 
mianopsia bitemporal (Figura 7-7). Exceto na apo- 
plexia hipofisaria decorrente de hemorragia hipo¬ 
fisaria aguda, a perda visual quiasmatica tern inicio 
gradual, e o comprometimento resultante na percep- 
9 ao profunda ou nos campos visuais laterais pode nao 
ser notado durante algum tempo. O envolvimento 
associado aos nervos oculomotor (III), troclear (IV), 
trigemeo (V) ou abducente (VI) sugere expansao tu¬ 
moral lateral dentro do seio cavernoso. Manifesta^oes 
nao oftalmicas de tumores hipofisarios incluem cefa¬ 
leia, acromegalia, amenorreia, galactorreia e sindrome 
de Cushing. 

Cefaleia, anormalidades endocrinas e, ocasio- 
nalmente, visao borrada ou dupla podem ocorrer em 
pacientes com uma sela turcica grande, mas nos quais 
nao se encontra tumor, nem aumento da pressao in¬ 
tracraniana. Esta sindrome da sela vazia e mais co¬ 
mum em mulheres e ocorre principalmente entre 
a quarta e a setima decada de vida. O tratamento e 
sintomatico. 

LESOES RETROQUIASMATICAS 
^ Trato optico e corpo geniculado lateral 

As lesoes do trato optico e do corpo geniculado la¬ 
teral geralmente sao decorrentes de infarto. A anor- 
malidade de campo visual resultante costuma ser 
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uma hemianopsia homonima nao congruente; ou 

seja, o defeito de campo visual nao e o mesmo nos 
dois olhos. Uma perda hemissensorial associada pode 
ocorrer com lesoes talamicas. 

^ Radia0es opticas 

As lesoes das radiances opticas produzem uma he¬ 
mianopsia homonima congruente (bilateral e sime- 
trica). A acuidade visual e normal na por^ao nao afe- 
tada do campo visual. Com lesoes no lobo temporal, 
onde a causa mais comum sao os tumores, o deficit 
de campo visual e mais denso superiormente que in- 
feriormente, resultando em uma quadrantanopsia 
superior (Figura 7-7). 

Lesoes afetando as radia^oes opticas no lobo 
parietal podem ser decorrentes de tumor ou doen^a 
vascular e em geral estao associadas a fraqueza con¬ 
tralateral e perda sensorial. Um olhar preferencial e 
comum na fase aguda, com os olhos conjugadamente 
desviados para o local da lesao parietal. A anormali- 
dade de campo visual e uma hemianopsia homonima 
completa ou quadrantanopsia inferior (Figura 7-7). 
Ha um comprometimento da resposta optocinetica 
a um estimulo visual movido em dire^ao ao local da 
lesao, o que nao acontece com lesoes puras do lobo 
temporal ou occipital. 

^ Cortex occipital 

Lesoes no cortex occipital geralmente produzem he¬ 
mianopsia homonima afetando o campo visual con¬ 
tralateral. O paciente pode nao estar ciente do deficit 
visual. Como a regiao do cortex occipital, no qual a 
macula esta representada, frequentemente e suprida 
pelos ramos das arterias cerebrals posterior e media 
(Figura 7-4), as anormalidades de campo visual cau- 
sadas por lesoes vasculares no lobo occipital podem 
poupar a visao macular (Figura 7-7). A macula pou- 
pada tambem pode resultar da representa^ao cortical 
bilateral da regiao macular do campo visual. 

A causa mais comum de comprometimento 
visual no lobo occipital certamente e o infarto no 
territorio da arteria cerebral posterior. Malforma^oes 
arteriovenosas (MAVs) do lobo occipital, angiografia 
vertebral e infarto limitante apos parada cardiaca sao 
causas menos comuns. Tumores ou MAVs no lobo 
occipital com frequencia estao associados com aluci- 
na^oes visuals nao formadas, que em geral sao uni- 
laterais, estacionarias ou em movimento, breves ou 
cintilantes, podendo ser coloridas ou nao. 

O envolvimento bilateral do lobo occipital pro- 
duz cegueira cortical. As reaches pupilares sao nor¬ 
mals e, como a macula pode estar poupada bilateral- 
mente, uma visao central (tunelizada) pode persistir. 
Com lesoes mais extensas, pode ocorrer a nega^ao da 
cegueira (sindrome de Anton). 


^ DISTURBIOS DOS MOVIMENTOS 
OCULARES 

PARALISIAS DO OLHAR 


Lesoes no cortex ou no tronco cerebral acima do ni- 
vel do micleo oculomotor (III) podem comprometer 
os movimentos conjugados dos olhos, produzindo 
disturbios do olhar. Nas paralisias do olhar mais le- 
ves, os olhos podem se mover completamente, mas a 
velocidade ou a amplitude dos movimentos oculares 
rapidos esta reduzida. 

LESOES HEMISFERICAS 

Lesoes hemisfericas agudas produzem um desvio toni- 
co de ambos os olhos para o lado da lesao e para longe 
do lado da hemiparesia (Figura 7-17). Esse desvio do 
olhar pode durar varios dias em pacientes alertas (e 
um pouco mais em pacientes comatosos). Descargas 
convulsivas envolvendo os centros frontais do olhar 
tambem podem produzir desvio do olhar no movi¬ 
mento dos olhos para longe do foco irritativo. Quan- 
do o cortex motor ipsilateral tambem esta envolvido, 
produzindo convulsoes motoras focais, o paciente olha 
para o lado da atividade motora (Figura 7-17). 

LESOES MESENCEFALICAS 

Lesoes do mesencefalo dorsal afetam o centro respon- 
savel pelo olhar voluntario para cima e, consequente- 
mente, produzem paralisia do olhar para cima. Alem 
disso, podem ocorrer todas ou algumas caracteristi- 
cas da sindrome de Parinaud: movimentos oculares 
verticals reflexos com a manobra dos olhos de boneca 
ou fenomeno de Bell (eleva^ao do olho com o fecha- 
mento palpebral), nistagmo (em especial ao olhar 
para baixo e geralmente associado com retra^ao dos 
olhos), paralisia da acomoda^ao, pupilas de tamanho 
medio e dissocia^ao luz-perto. 

LESOES PONTINAS 

Lesoes de tronco cerebral ao nivel dos centros ponti- 
nos do olhar levam a disturbios do olhar conjugado 
horizontal. Paralisias do olhar decorrentes de envol¬ 
vimento pontino (diferentes daquelas decorrentes de 
lesoes hemisfericas), mais frequentemente, causam 
desvio ocular em dire^ao a hemiparesia e nao para 
longe dela (Figura 7-17), pois as vias corticobulbares, 
que regulam o olhar, cruzaram neste nivel, mas as vias 
motoras descendentes nao. As paralisias do olhar no 
tronco cerebral sao caracteristicamente mais resisten- 
tes ao movimento dos olhos (por meio da manobra 
dos olhos de boneca ou estimula^ao calorica) do que 
as paresias hemisfericas do olhar. Alem disso, as para- 
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▲ Figura 7-17 Disturbios do olhar associados com lesoes hemisfericas e do tronco cerebral. (A) Lesao destrutiva no 
lobo frontal do hemisferio cerebral direito. (B) Convulsao que se origina do lobo frontal do hemisferio cerebral direito. 
(C) Lesao destrutiva na ponte direita. As setas indicam a direcao do olhar preferencial (para longe do lado hemiparetico 
em A e em direcao ao lado convulsivo ou hemiparetico em B e C). 


lisias do olhar decorrentes de lesoes no tronco cerebral 
estao comumente associadas com paralisias do nervo 
abducente (VI), pois essas lesoes com frequencia tam- 
bem envolvem o nucleo do nervo abducente (VI). 


OFTALMOPLEGIA INTERNUCLEAR 


A INO resulta de lesoes do fasciculo longitudinal 
medial entre a regiao media da ponte e o nucleo do 
nervo oculomotor que desconectam o nucleo abdu¬ 
cente (VI) do nucleo oculomotor (III) contralateral 
(Figura 7-6). O local da INO e denominado de acor- 
do com o lado no qual existe o comprometimento da 
fun^ao do nervo oculomotor (III). Existe uma anor- 
malidade caracteristica, que consiste em olhar nao 
conjugado com disturbio da adu^ao e nistagmo do 
olho em abdu^ao (Figura 7-15). 

Uma INO normalmente implica doen^a intrin- 
seca do tronco cerebral. A causa mais comum, espe- 
cialmente em adultos j ovens e pacientes com envolvi- 
mento bilateral, e a esclerose multipla. Em pacientes 
mais velhos e naqueles com envolvimento bilateral, 
e provavel um acidente vascular cerebral. Essas duas 
causas englobam 80% ou mais de todos os casos. Cau- 
sas mais raras incluem encefalite de tronco cerebral, 
tumores intrinsecos do tronco cerebral, siringobulbia, 
intoxica^ao por farmacos sedativos e encefalopatia de 
Wernicke. Como a miastenia grave pode imitar uma 
lesao do fasciculo longitudinal medial, a miastenia 
deve ser excluida em pacientes com INO isolada. 


PARALISIAS DO NERVO OCULAR 


^ Lesoes do nervo oculomotor (III) 

Lesoes do nervo oculomotor (III) podem ocorrer em 
varios niveis. As causas mais comuns estao listadas na 
Tabela 7-3; disturbios oculomotores resultantes da 
diabetes sao discutidos separadamente mais adiante. 

^ Tronco cerebral 

Dentro do tronco cerebral, outros sinais neurologicos 
permitem a localiza^ao da lesao; hemiplegia contra¬ 
lateral associada (sindrome de Weber) e ataxia con¬ 
tralateral (sindrome de Benedikt) sao as sindromes 
vasculares mais comuns. 

^ Espaco subaracnoide 

Quando o nervo oculomotor (III) sai do tronco cere¬ 
bral no espaco interpeduncular, passa a ser suscetivel 
a lesao traumatica e por aneurismas da arteria comu- 
nicante posterior. Tais lesoes compressivas levam ao 
comprometimento do reflexo pupilar a luz, que tende a 
ser poupado nas lesoes isquemicas (p. ex., no diabetes). 

^ Seio cavernoso 

No seio cavernoso (Figura 7-18), o nervo oculomotor 

(III) costuma estar envolvido com os nervos troclear 

(IV) e abducente (VI) e com a primeira divisao (VI) e, 
algumas vezes, com a segunda divisao (V2) do nervo 
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Tabela 7-3 Causas de lesoes dos nervos oculomotor 
(III), troclear (IV) e abducente (Vl)^'^ 


Causa 

Nervo 

III 

Nervo 

IV 

Nervo 

VI 

Multiplos 

Porcentagem dos casos 

Desconhecida 

24 

32 

26 

12 

Vasculopatia^ 

20 

18 

12 

4 

Aneurisma 

16 

1 

4 

8 

Traumatismo 

15 

29 

5 

18 

Neoplasia 

13 

5 

22 

36 

Outras^ 

12 

15 

21 

22 


^Dados de Richards BW, Jones FR Jr, Younge BR. Causes and prog¬ 
nosis in 4,278 cases of paralysis of the oculomotor, trochlear, and 
abducens cranial nerves. Am J Ophthalmol. 1992;113:489-496. 
^Porcentagem de todos os casos por nervo: III, 25%; IV, 12%; VI, 
43%; multiplos, 13%. 

^Inclui diabetes. 

'’inclui (em ordem de freguencia) congenita, neurocirurgica, escle- 
rose multipla, acidente vascular cerebral, meningite ou encefalite, 
fistula carotidea-cavernosa, miastenia, enxagueca oftalmoplegica, 
hidrocefalia, hemorragia subaracndidea, malformacao arterioveno- 
sa, atrofia espinocerebelar, doenca sinusal, irradiacao, guimiotera- 
pia, herpes-zoster. 

trigemeo. Pode ocorrer uma smdrome de Horner. As 
lesoes do nervo oculomotor (III) no seio cavernoso 
tendem a produzir deficits parciais que podem ou nao 
poupar a pupila. 

► Orbita 

Diferentes das lesoes do seio cavernoso, as lesoes or¬ 
bitals que afetam o nervo oculomotor (III) com fre- 
quencia estao associadas com envolvimento do nervo 
optico (II) e exoftalmia; no entanto, os disturbios da 
orbita e do seio cavernoso podem ser clinicamente in- 
distinguiveis, exceto por TC ou RM. 

LESOES DO NERVO TROCLEAR (IV) 

Traumatismo craniano, muitas vezes pequeno, e uma 
causa comum de paralisia isolada do nervo troclear 
(IV) (Tabela 7-3). Embora as paralisias trocleares em 
pacientes na meia-idade e mais idosos frequentemen- 
te sejam atribuidas a doenca vascular ou diabetes, elas 
costumam ocorrer sem causa obvia. Para pacientes 
com paralisia isolada do nervo troclear (IV) sem histo- 
ria de traumatismo e nos quais foram excluidos diabe¬ 
tes, miastenia, doen(;:a tireoidea e lesoes de massa or¬ 
bitals, a observa^ao e a abordagem clinica apropriada. 

LESOES DO NERVO ABDUCENTE (VI) 

Pacientes com lesoes do nervo abducente (VI) se 
queixam de diplopia decorrente de fraqueza do mus¬ 


culo reto lateral. Paralisias do musculo reto lateral po¬ 
dem ocorrer como resultado de disturbios do proprio 
musculo ou do nervo abducente (VI), e cada uma des- 
sas possibilidades deve ser investigada. As causas das 
lesoes do nervo abducente (VI) estao resumidas na 
Tabela 7-3. Em pacientes mais idosos, o envolvimento 
do nervo abducente (VI) e mais frequentemente idio- 
patico ou causado por doenca vascular ou diabetes, 
mas a taxa de hemossedimenta^ao deve ser determi- 
nada para excluir uma apresenta^ao rara de arterite 
de celulas gigantes. A investiga^ao radiologica da 
base do cranio esta indicada para excluir carcinoma 
nasofaringeo ou outros tumores. Na paralisia indolor 
do abducente, quando os exames citados estao nor¬ 
mals, quando outros sintomas sistemicos e neurolo- 
gicos estao ausentes e quando a pressao intracraniana 
nao esta elevada, os pacientes podem ser seguidos de 
modo conservador. Um ensaio de prednisona (60 mg/ 
dia por via oral durante cinco dias) pode produzir 
um alivio dramatico na paralisia dolorosa do ner¬ 
vo abducente (VI), dando suporte a um diagnostico 
provisorio de inflama^ao da fissura orbital superior 
(sindrome da fissura orbital superior) ou do seio ca¬ 
vernoso (smdrome de Tolosa-Hunt). Dor persistente 
a despeito de tratamento com esteroides deve levar 
a investiga^ao do seio cavernoso por TC ou RM, se- 
guida, em alguns casos, de angiografia. A presen^a de 
uma smdrome de Horner concorrente localiza a lesao 
subjacente no seio cavernoso. 

OFTALMOPLEGIAS DIABETICAS 

Uma lesao isolada dos nervos oculomotor (III), trocle¬ 
ar (IV) ou abducente (VI) pode ocorrer em pacientes 
portadores de diabetes melito; procedimentos nao in- 
vasivos de imagem (TC ou RM) nao revelam anorma- 
lidades. As lesoes diabeticas do nervo oculomotor (III) 
se caracterizam por poupar a pupila, o que comumen- 
te e atribuido ao infarto da por^ao central do nervo, 
poupando as fibras mais perifericamente situadas, que 
medeiam a constri^ao pupilar. Paralisias oculomotoras 
que poupam a pupila tambem podem ser observadas 
com lesoes compressivas, infiltrativas ou inflamatorias 
do nervo oculomotor (III), ou com infartos, hemor- 
ragias ou tumores que afetam o micleo ou o fasdculo 
oculomotor (III) dentro do mesencefalo. A dor, quan¬ 
do presente, pode ser grave o suficiente para sugerir 
expansao aneurismatica como diagnostico provavel. 

No diabetes conhecido, uma oftalmoplegia do¬ 
lorosa com exoftalmia e acidose metabolica requer 
atendimento urgente para determinar a possibilidade 
de infec^ao fungica do seio paranasal, da orbita ou 
do seio cavernoso por mucormicose. O diagnostico 
costuma ser feito por biopsia da mucosa nasal. E ne- 
cessario um tratamento urgente com anfotericina B e 
debridamento cirurgico do tecido necrotico. 
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Trato optico (II) 

Arteria cerebral media 


Hipdfise - 
Seio cavernoso 
Nerve oculomotor (III) 

Nerve troclear (IV) 

Seio esfenoidal 
Nerve oftalmico (V^) 

Nervo maxilar (V, 

Nerve abducente (VI) 
Arteria cardtida interna 
Espapo subaracnoide 
Nervo mandibular (V ) 



Sangue 


LCS 


Ar 


B II 

III 

IV 
VI 
Vi 
V2 
V3 

Seio cavernoso Fissura orbital superior Apice orbital 

▲ Figura 7-18 Posicao dos nervos cranianos no seio cavernoso e estruturas adjacentes. (A) Incidencia coronal pelo seio 
cavernoso, com a linha media a esquerda e 0 lobo temporal a direita. (B) Localizacao dos nervos cranianos durante seu 
trajeto anterior (da esquefda pofo a direita) em relacao ao seio cavernoso, a fissura orbital superior e ao apice orbital. 
Nota-se que uma lesao no seio cavernoso poupa os nervos optico (II) e mandibular (V3), uma lesao na fissura orbital supe¬ 
rior poupa adicionalmente 0 nervo maxilar (V 2 ), e uma lesao no apice orbital poupa tanto como V 3 , mas pode envolver II. 



OFTALMOPLEGIAS DOLOROSAS 

Disfun^ao de um ou mais nervos motores oculares 
com dor acompanhante pode ser produzida por le- 
soes localizadas em qualquer local da fossa posterior 
ate a orbita (Tabela 7-4). A evolu^ao deve consistir 
em documenta^ao cuidadosa da evolu^ao clinica, ins- 
pe^ao e palpa^ao do globo para proptose (localizacao 
do processo na orbita ou no seio cavernoso anterior), 
ausculta sobre o globo ocular para detectar um sopro 
(apoiando o diagnostico de fistula carotidea-caverno¬ 
sa ou outra anomalia vascular) e rastreamento para 
diabetes. Exames laboratoriais cuidadosos incluem 
glicemia, TC ou RM da orbita, arteriografia carotidea 
e venografia orbital. 


O tratamento desses disturbios e ditado pelo 
diagnostico especifico. Uma inflamacao idiopatica da 
orbita (sindrome de Tolosa-Hunt) responde dramati- 
camente a corticosteroides (prednisona 60 a 100 mg/ 
dia por via oral). No entanto, a dor e os sinais ocula¬ 
res associados a algumas neoplasias tambem podem 
melhorar transitoriamente durante o tratamento com 
corticosteroides, de modo que um diagnostico etiolo- 
gico especifico pode depender da biopsia. 


MIASTENIA GRAVE 


A miastenia grave eventualmente envolve os mus- 
culos oculares em 90% dos pacientes; mais de 60% 
apresentam envolvimento dos musculos oculares. A 
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Tabela 7-4 Causas de oftalmoplegia dolorosa 


Orbita 


Pseudotumor orbital 
Sinusite 

Tumor (primario ou metastatico) 
Infeccao (bacteriana ou fungica) 


Seio cavernoso 


Sindrome de Tolosa-Hunt (inflamacao granulomatosa 
idiopatica) 

Tumor (primario ou metastatico) 

Fistula ou trombose carotidea-cavernosa 
Aneurisma 


Sela turcica e fossa posterior 


Tumor ou apoplexia hipofisaria 

Aneurisma 

Tumor metastatico 


Outras 


Diabetes 

Enxaqueca 

Arterite de celulas gigantes 


sindrome e indolor, as respostas pupilares geralmente 
sao normals, e nao existem anormalidades sensoriais. 
O diagnostico e confirmado por uma resposta positi- 
va ao edrofonio intravenoso (Tensilon). Detalhes do 
disturbio sao discutidos no Capltulo 9. O disturbio 
classico esta associado com fadiga da posi^ao palpe¬ 
bral normal, e a palpebra pode apresentar uma retra- 
^ao caracterlstica. 


MIOPATIAS OCULARES 


As miopatias oculares sao slndromes nao dolorosas 
que poupam a fun^ao pupilar e geralmente sao bila- 
terais. A mais comum e a miopatia do hipertireoi- 
dismo, uma causa de visao dupla que come^a na 
meia-idade ou mais tarde. Muitos pacientes sao clini- 
camente eutireoideos por ocasiao do diagnostico. Vi¬ 
sao dupla durante a tentativa de elevar o globo ocular 
e o sintoma mais comum, mas, em casos leves, existe 
retra^ao palpebral durante o olhar fixo ou um retardo 
palpebral durante movimentos oculares rapidos para 
cima e para baixo. O diagnostico pode ser confirma¬ 
do por meio do teste de duc^ao for^ada, que detecta 
resistencia mecanica ao movimento for^ado do globo 
ocular anestesiado na orbita. Essa miopatia restritiva 
geralmente e autolimitada. O paciente deve ser enca- 
minhado para exame da fun^ao tireoidea e tratado 
para hipertireoidismo, caso seja apropriado. 

As oftalmoplegias externas progressivas sao 
um grupo de slndromes caracterizadas pelo compro- 
metimento lento, progressivo e simetrico dos movi¬ 
mentos oculares, que nao pode ser superado pela es- 


timula^ao calorica. A fun^ao pupilar esta poupada e 
nao ha dor. Esse quadro cllnico pode ser produzido 
por uma distrofia muscular ocular ou oculofarm- 
gea. Uma oftalmoplegia externa progressiva, associa- 
da com contra^ao miotonica a percussao de grupos 
musculares (classicamente, o grupo tenar na palma da 
mao), sugere o diagnostico de distrofia miotonica. 
Na sindrome de Kearns-Sayre-Daroff, que foi asso- 
ciada com dele^5es no DNA mitocondrial muscular, a 
oftalmoplegia externa progressiva esta acompanhada 
de degenera^ao pigmentar da retina, defeitos na con- 
du^ao cardlaca, ataxia cerebelar e protelna aumentada 
no ECS. A biopsia muscular mostra fibras vermelhas 
irregulares, que refletem a presen^a de uma mito- 
condria anormal. Os disturbios que simulam uma 
oftalmoplegia externa progressiva incluem paralisia 
supranuclear progressiva e doen^a de Parkinson, mas, 
nessas condi^oes, o comprometimento dos movimen¬ 
tos oculares (geralmente verticals) pode ser superado 
pela estimula^ao oculocefalica ou calorica. 
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OISTURBIOS DO EQUIUBRIO 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


Equilibrio e a capacidade de manter a orienta^ao 
do corpo e de suas partes em rela^ao ao espa^o 
externo. Ele depende de informa^oes visuais, labi- 
rinticas e proprioceptivas somatossensoriais e de 
sua integra^ao no tronco cerebral e no cerebelo. Os 
disturbios do equilibrio resultam de doen^as que 
afetam as vias vestibulares centrais ou perifericas, 
o cerebelo ou as vias sensoriais envolvidas na pro- 
priocep^ao. Tais disturbios geralmente se apresen- 
tam com um dos dois problemas clinicos: vertigem 
ou ataxia. 


VERTIGEM 


Vertigem e a ilusao de movimento do corpo ou do 
ambiente. Ela pode estar associada com outros sinto- 
mas, como impulsao (a sensa^ao de que o corpo esta 
sendo arremessado ou puxado no espa^o), oscilosco- 
pia (uma ilusao visual de movimento para tras e para 
a frente), nausea, vomitos ou marcha ataxica. 

A vertigem deve ser distinguida da tontura nao 
vertiginosa, que inclui sensa^oes de atordoamento, 
fraqueza e tontura nao associadas com uma ilusao de 
movimento. Diferentes da vertigem, essas sensa^oes 
sao produzidas por condi^oes que privam o cerebro 
de sangue, oxigenio ou glicose (p. ex., estimula^ao 
vagal excessiva, hipotensao ortostatica, arritmia car- 
diaca, isquemia miocardica, hipoxia ou hipoglicemia) 
e podem culminar em perda da consciencia (sincope; 
Capitulo 12). 

O primeiro passo no diagnostico diferencial da 
vertigem e localizar o processo patologico as vias ves¬ 
tibulares perifericas ou centrais (Figura 8-1). Certas 
caracteristicas da vertigem, incluindo a presen^a de 
quaisquer anormalidades associadas, podem aju- 
dar a diferenciar entre causas centrais e perifericas 
(Tabela 8-1). 

VERTIGEM PERIFERICA 

Lesoes vestibulares perifericas afetam o labirinto da 
orelha interna ou a divisao vestibular do nervo ves- 
tibulococlear (Vlll). A vertigem causada por lesoes 
perifericas tende a ser intermitente, durar curtos pe- 
riodos e produzir menos desconforto que a vertigem 
de origem central (ver proxima se^ao). Nistagmo 
(oscila^oes ritmicas dos globos oculares) sempre 
esta presente na vertigem periferica; ele geralmente e 
unidirecional e nunca vertical. Lesoes perifericas co- 
mumente produzem sintomas adicionais de disfun- 
^ao da orelha interna ou do nervo vestibulococlear 
(VIII), como perda auditiva e zumbido (a ilusao de 
escutar um som inexistente, como uma campainha 
na orelha). 


VERTIGEM CENTRAL 

A vertigem originada no sistema nervoso central cos- 
tuma resultar de lesoes que afetam os niicleos vesti¬ 
bulares do tronco cerebral ou suas conexoes; rara- 
mente, a vertigem pode ser produzida por uma lesao 
cerebral cortical, como quando ocorre como sintoma 
de crises parciais complexas (Capitulo 12). 

A vertigem central pode ocorrer com ou sem 
nistagmo; na presen^a de nistagmo, este pode ser 
vertical, unidirecional ou multidirecional e pode ter 
carater diferente nos dois olhos. (Nistagmo vertical 
e uma oscila^ao no piano vertical; nistagmo produ- 
zido pelo olhar para cima ou para baixo nao se en- 
contra, necessariamente, no piano vertical.) Vertigem 
por lesoes cerebrals pode ser acompanhada de sinais 
intrinsecos do tronco cerebral ou sinais cerebelares, 
como deficits motores ou sensoriais, hiper-reflexia, 
respostas extensoras plantares, disartria ou ataxia 
de membros. 


ATAXIA 


Ataxia e a incoordena^ao ou o desajeitamento de mo- 
vimentos que nao resulta de fraqueza muscular. Pode 
ser causada por disturbios vestibulares, cerebelares 
ou sensoriais (proprioceptivos). A ataxia pode afetar 
o movimento ocular, a fala (produzindo disartria), 
membros individuals, o tronco, a postura ou a marcha 
(Tabela 8-2). 

ATAXIA VESTIBULAR 

As mesmas lesoes centrais ou perifericas que causam 
vertigem central ou periferica (ver se^ao anterior) 
tambem podem produzir ataxia vestibular. Nistag¬ 
mo com frequencia esta presente, sendo geralmente 
unilateral e mais pronunciado ao olhar para longe do 
lado do envolvimento vestibular. A disartria nao e um 
componente da ataxia vestibular. A ataxia vestibular 
e dependente da gravidade: a incoordena^ao dos 
membros somente se torna aparente quando o pacien- 
te tenta ficar de pe ou andar. 

ATAXIA CEREBELAR 

A ataxia cerebelar e produzida por lesoes do cere¬ 
belo ou de suas conexoes aferentes ou eferentes nos 
pedunculos cerebelares, no micleo rubro, na ponte 
ou na medula espinal (Figura 8-2). Em decorrencia 
da conexao cruzada entre o cortex cerebral frontal e 
o cerebelo, a doen^a frontal unilateral tambem pode 
imitar ocasionalmente um disturbio do hemisferio 
cerebelar contralateral. As manifesta^oes clinicas da 
ataxia cerebelar consistem em irregularidades na taxa, 
no ritmo, na amplitude e na for^a dos movimentos 
voluntarios. 
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Nervo oculomotor (III) 
Nucleo oculomotor (III) 
Fasciculo longitudinal medial — 



Reto 

lateral 


Nervo 

abducente (VI) 


Nucleo 
do nervo 
abducente (VI) 


Pedunculo 

cerebelar 

inferior 


Canals semicirculares 


Nucleo 

vestibular (VIII) 


Tratos 

vestibulospinais 


▲ Figura 8-1 Via vestibular periferica e central. 0 nervo vestibular termina no nucleo vestibular no tronco cerebral 
e em estruturas cerebelares da linha media, que se projetam para o nucleo vestibular. De la, vias bilaterais no fasciculo 
longitudinal medial ascendem ate o nucleo abducente (VI) e o nucleo oculomotor (III) e descendem para a medula 
espinal (tratos vestibulospinais). 


^ Hipotonia 

A ataxia cerebelar costuma estar associada com hi¬ 
potonia, que resulta na manuten^ao de uma postura 
defeituosa. Os membros sao facilmente deslocados 
com uma for^a relativamente pequena e, quando 
balan^ados pelo examinador, exibem uma maior 
amplitude de movimento. A varia^ao do balan^o 
do bra^o durante a caminhada tambem pode estar 
aumentada. Os reflexos tendinosos assumem uma 
qualidade pendular, de modo que varias oscila^oes 
do membro podem ocorrer depois que o reflexo e 
provocado, embora nem a for^a nem a frequencia do 
reflexo estejam aumentadas. Quando os musculos 
estao contraidos contra uma resistencia que, entao, 
e removida, o musculo antagonista nao controla o 
movimento e o relaxamento muscular compensato- 


rio nao inicia prontamente. Isso resulta em um mo¬ 
vimento de rebote do membro. 

^ Incoordenacao 

Alem da hipotonia, a ataxia esta associada com inco- 
ordena^ao dos movimentos voluntarios. Movimentos 
simples apresentam um retardo no inicio, e suas fre- 
quencias de acelera^ao e desacelera^ao estao aumen¬ 
tadas. A frequencia, o ritmo, a amplitude e a for^a 
dos movimentos flutuam, produzindo um aspecto 
irregular. Como essas irregularidades sao mais pro- 
nunciadas durante o inicio e o termino do movimen¬ 
to, suas manifesta^oes clinicas mais obvias incluem a 
dismetria terminal, ou “supera^ao” quando o mem¬ 
bro e dirigido para um alvo, e um tremor intencional 
quando o membro se aproxima do alvo. Movimentos 
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Tabela 8-1 Caracteristicas das vertigens periferica 
e central 



Periferica 

Central J 

Vertigem 

Frequentemente 

intermitente; 

grave 

Frequentemente 
constante; ge- 
ralmente menos 
grave 

Nistagmo 

Sempre presen¬ 
te; unidirecional, 
nunca vertical 

Pode estar au¬ 
sente; uni ou 
bidirecional, mas 
pode ser vertical 

Perda auditiva ou 
zumbido 

Frequentemente 

presente 

Raramente pre¬ 
sente 

Sinais intrmsecos 
do tronco cerebral 
ou do cerebelo^ 

Ausente 

Geralmente pre¬ 
sente 


^Deficits motores ou sensoriais, hiper-reflexia, respostas extensoras 
plantares, disartria ou ataxia de membros. 


mais complexos tendem a ser decompostos em uma 
serie de movimentos individuals sucessivos, em vez de 
um unico ato motor desenvolto (assinergia). Os mo¬ 
vimentos que envolvem rapidas altera^oes de dire^ao 
ou maior complexidade fisiologica, como andar, sao 
os mais gravemente afetados. 

^ Anormalidades dos movimentos 
oculares 

Em decorrencia do papel proeminente do cerebelo no 
controle dos movimentos dos olhos, as anormalidades 
oculares sao uma consequencia frequente de doen^a 
cerebelar. Essas anormalidades incluem nistagmo e 


oscila^oes oculares relacionadas, paresia do olhar e 
anormalidades dos movimentos sacadicos e de busca. 

^ Base anatomica dos sinais cimicos 

Varias regioes anatomicas do cerebelo (Figura 8-3) 
sao funcionalmente distintas, correspondendo a or- 
ganiza^ao somatotopica de suas conex5es motoras, 
sensoriais, visuais e auditivas (Figura 8-4). 

1. Lesao da linha media - A regiao media do ce¬ 
rebelo - o verme e o lobo floculonodular e seu 
nucleo subcortical associado (fastigial) - esta en- 
volvida no controle das fun^oes axiais, incluindo 
os movimentos oculares, a postura da cabe^a e do 
tronco, a postura corporal e a marcha. Portanto, a 
doen^a cerebelar de linha media resulta em uma 
sindrome clinica caracterizada por nistagmo e 
outros disturbios da motilidade ocular, disartria, 
oscila^ao da cabe^a e do tronco (titubea^ao), ins- 
tabilidade da postura e marcha ataxica (Tabela 
8-3). O envolvimento seletivo do verme cerebelar 
superior, como costuma ocorrer na degenera^ao 
cerebelar alcoolica, produz exclusiva ou principal- 
mente ataxia da marcha, como previsto a partir do 
mapa somatotopico do cerebelo (Figura 8-4). 

2. Lesoes hemisfericas - As zonas laterals do cere¬ 
belo (hemisferios cerebelares) ajudam a coorde- 
nar os movimentos e a manter o tonus nos mem¬ 
bros ipsilaterais. Os hemisferios tambem tern um 
papel na regula^ao do olhar ipsilateral. Disturbios 
afetando um hemisferio cerebelar causam hemia- 
taxia ipsilateral e hipotonia dos membros, assim 
como nistagmo e paresia transitoria do olhar ip¬ 
silateral (incapacidade de olhar voluntariamente 
na dire^ao do lado afetado). O envolvimento da 


Tabela 8-2 Caracteristicas das ataxias vestibular, cerebelar e sensorial 



Vestibular 

Cerebelar 

Sensorial 

Vertigem 

Presente 

Pode estar presente 

Ausente 

Nistagmo 

Presente 

Frequentemente presente 

Ausente 

Disartria 

Ausente 

Pode estar presente 

Ausente 

Ataxia de membros 

Ausente 

Geralmente presente (um 
membro, unilateral, somente 
pernas ou todos os membros) 

Presente (geralmente pernas) 

Postura 

0 paciente pode ser capaz de 
permanecer em pe com os 
pes juntos; em geral, piora 
com os olhos fechados 

0 paciente e incapaz de ficar 
em pe com os pes juntos 
e com os olhos abertos ou 
fechados 

0 paciente com frequencia e ca¬ 
paz de permanecer em pe com 
os pes juntos e com os olhos 
abertos, mas nao com os olhos 
fechados (sinal de Romberg) 

Sensibilidade vibratoria 
e posicional 

Normal 

Normal 

Comprometida 

Reflexo do tendao do 
calcaneo (aquileu) 

Normal 

Normal 

Deprimido ou ausente 
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Pedunculo cerebelar superior 


Pedunculo cerebelar medio 


Pedunculo cerebelar inferior 



Trato aferente Trato aferente 

1 Espinocerebelar ventral Corticopontocerebelar 

Tratos eferentes 

2 Cerebelotalamico 

3 Cerebelorrubral 

4 Cerebelorreticular 



Tratos aferentes 

1 Vestibulocerebelar 

2 Cuneocerebelar 

3 Nucleocerebelar 

4 Reticulocerebelar 

5 Olivocerebelar 

6 Arqueadocerebelar 

7 Espinocerebelar dorsal 

Trato eferente 

8 Cerebelovestibular 


A Figura 8-2 Conexoes cerebelares nos pedunculos cerebelares superior, medio e inferior. Os pedunculos sao indica- 
dos por areas sombreadas em cinza, e as areas para onde e de onde se projetam sao indicadas por sombreamento azul. 


por^ao medial (paravermiana) de cada hemisfe- 
rio cerebelar tambem pode produzir disartria. 

3. Doen^a difusa - Muitos disturbios cerebelares 
- normalmente condi^5es toxicas, metabolicas 
e degenerativas - afetam difusamente o cerebe- 
lo. Nesses estados, o quadro clinico combina as 
caracteristicas de doen^a da linha media com 
doen^a hemisferica bilateral. 

ATAXIA SENSORIAL 

A ataxia sensorial resulta de disturbios que afetam as 
vias proprioceptivas em nervos sensitivos perifericos, 
raizes sensoriais, colunas posteriores da medula espinal 
ou lemnisco medial. Lesoes de lobo talamico e parietal 
sao causas raras de hemiataxia sensorial contralateral. 

As sensa(;oes de posi(;:ao e movimento articular 
(cinestesia) se originam nos corpusculos de Pacini e 
nas termina^oes nervosas nao capsuladas em capsu- 
las articulares, ligamentos, musculos e periosteo. Tais 
sensa(;:oes sao transmitidas por fibras A fortemente 
mielinizadas dos neuronios primarios aferentes, que 


entram no cordao dorsal da medula espinal e ascen- 
dem nao cruzadas nas colunas posteriores (Figura 
8-5). A informa(;:ao proprioceptiva das pernas e trans- 
mitida no fasciculo gracil medialmente localizado, e a 
informa(;:ao proveniente dos bra(;:os e transmitida no 
fasciculo cuneiforme, situado mais lateralmente. Esses 
tratos fazem sinapse nos neuronios de segunda ordem 
no micleo gracil e no micleo cuneiforme na medula 
inferior. Os neuronios de segunda ordem decussam 
como fibras arqueadas internas e ascendem no lemnis¬ 
co medial contralateral. Eles terminam no micleo ven¬ 
tral posterior do talamo, a partir de onde neuronios de 
terceira ordem se projetam para o cortex parietal. 

A ataxia sensorial da polineuropatia ou lesoes de 
coluna posterior afeta, em geral, a marcha e as pernas 
de maneira simetrica; os bravos estao envolvidos em 
menor extensao ou sao completamente poupados. O 
exame revela comprometimento da sensibilidade da 
posi^ao articular nos membros afetados, e a sensibi¬ 
lidade vibratoria tambem costuma estar comprome- 
tida. Vertigem, nistagmo e disartria estao caracteristi- 
camente ausentes. 
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A 


B 


Lobo 

anterior 


Lobo 

posterior 


Lobo 

floculo- 

nodular 



Posterior 


Verme 


Hemisferio 



A Figura 8-3 Divisoes anatbmicas do cerebelo na incidencia mediossagital (A) ou sem dobras (setas) e observadas 
posteriormente (B). 


HISTORIA 


SINAIS E SINTOMAS 
► Vertigem 

A vertigem verdadeira deve ser distinguida de uma 
sensa^ao de atordoamento ou sensa^ao pre-sincope. 
A vertigem e descrita como se estar rodando, gi- 
rando ou em movimento, mas quando a descri^ao 
e vaga, o paciente deve ser questionado especifica- 
mente se o sintoma esta associado a uma sensa^ao 
de movimento. 

As circunstancias sob as quais os sintomas ocor- 
rem tambem podem ser uteis do ponto de vista diag- 


nostico. A vertigem com frequencia e desencadeada 
por altera^oes na posi^ao da cabe^a. A ocorrencia de 
sintomas ao levantar de um decubito prolongado e 
uma caracteristica comum da hipotensao ortostatica, 
que pode ser imediatamente aliviada com o pacien¬ 
te permanecendo sentado ou deitado. A hipotensao 
ortostatica e outros estados de hipoperfusao cerebral 
podem levar a perda da consciencia, que raramente 
esta associada com a vertigem verdadeira. 

Sintomas associados com vertigem podem aju- 
dar a localizar o local da lesao causal. Perda auditi- 
va ou zumbido sugerem fortemente um disturbio 
do aparelho vestibular periferico (labirinto ou nervo 
vestibulococlear [VIII]). Disartria, disfagia, diplopia 
ou fraqueza focal, perda sensorial afetando a face ou 
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A Figura 8-4 Organizacao funcional do cerebelo. A incidencia e similar aquela da Figura 8-3B, mas e de urn cerebelo 
de macaco e nao humano. Os tres homunculos representam areas para onde se projetam estimulos proprioceptivos e 
tacteis, e as listras representam areas para onde se projetam estimulos auditivos e visuais. 


os membros aponta para uma provavel lesao central 
(tronco cerebral). 

^ Ataxia 

Ataxia associada a vertigem sugere um disturbio ves¬ 
tibular, enquanto ataxia com dormencia ou formiga- 
mento nas pernas e comum em pacientes com ataxia 
sensorial. Como deficits proprioceptivos podem, em 
alguma extensao, ser compensados por outras infor- 
ma^oes sensoriais, pacientes com ataxia sensorial po¬ 
dem relatar que seu equilibrio melhora quando veem 
sens pes durante a marcha ou quando usam uma ben- 
gala ou o bra^o de outra pessoa como apoio. Eles tam- 
bem percebem que sua instabilidade piora muito no 
escuro e podem ter dificuldade especial para descer 
escadas. 


INICIO E EVOLUCAO TEMPORAL 

O modo de inicio e o tempo de evolu^ao podem aju- 
dar a identificar a causa de um disturbio de equilibrio. 

^ Subito 

Um inicio subito de desequilibrio ocorre com infartos 
e hemorragias no tronco cerebral ou no cerebelo (p. 
ex., sindrome medular lateral, hemorragia ou infarto 
cerebelar). 

^ Episodico 

Desequilibrio episodico de inicio agudo sugere ata- 
ques isquemicos transitorios na distribui^ao da arte- 
ria basilar, vertigem posicional paroxistica benigna 
ou doen^a de Meniere. O desequilibrio decorrente de 


Tabela 8-3 Padroes cimicos da ataxia cerebelar 


Padrao de envolvimento 

Sinais 

Causas 

Linha media 

Nistagmo, disartria, titubeacao da ca- 
beca e do tronco, marcha ataxica 

Tumor, esclerose multipla 

Verme superior 

Marcha ataxica 

Encefalopatia de Wernicke, degeneracao cerebelar 
alcoolica, tumor, esclerose multipla 

Hemisferio cerebelar 

Nistagmo ipsilateral, paresia do olhar, 
disartria, hipotonia ipsilateral, ataxia 
de membro ipsilateral, ataxia da mar¬ 
cha, queda para o lado da lesao 

Infarto, hemorragia, tumor, esclerose multipla 

Pancerebelar 

Nistagmo, paresia do olhar bilateral, 
disartria, hipotonia bilateral, ataxia de 
membro bilateral, ataxia da marcha 

Intoxicacao por sedativos, hipotireoidismo, ataxias 
espinocerebelares autossomicas dominantes, dege¬ 
neracao cerebelar paraneoplasica, doenca de Wilson, 
encefalomielite infecciosa e parainfecciosa, doenca de 
Creutzfeldt-jakob, esclerose multipla 
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Receptor tactil 


Giro pos-central 


Trato lemniscal medial 

(axonios de neuronios 
sensoriais de segunda ordem) 


Medula oblonga 
Fasciculo cuneiforme 

(axonios de neuronios 
sensoriais de primeira ordem) 


Receptor de estiramento 
articular (proprioceptor) 


Medula espinal 
Fasciculo gracil (axonios de 
neuronios sensoriais de 
ordem) 


Trato espinotalamico lateral 

(axonios de neuronios 
de segunda ordem) 


Receptor de 
temperature 


Medula espinal 

Axonios de neuronios 
sensoriais de primeira 
ordem (nao sao parte 
do trato espinotalamico) 


▲ Figura 8-5 Vias que fazem a mediacao da propriocepcao (d esquerda, azul-claro) e de outras modalidades sen¬ 
soriais somaticas (d esquerda e d direita). (Reimpressa, com permissao, de Fox SI. Human Physiology. 10th ed. Boston, 
MA: McGraw-Hill; 2008.) 


ataques isquemicos transitorios geralmente e acompa- 
nhado de deficits de nervos cranianos, sinais neurolo- 
gicos nos membros ou ambos. A doen^a de Meniere 
costuma estar associada a perda auditiva progressiva e 
zumbido, assim como vertigem. 

^ Cronico e progressivo 

Desequilibrio cronico e progressivo, que evolui du¬ 
rante semanas ou meses, e mais sugestivo de urn dis- 
turbio toxico ou nutricional (p. ex., deficiencia vita- 
mina ou vitamina E, exposi^ao ao acido nitroso). 
Uma evolu^ao durante meses a anos e caracteristica 
de degenera^ao espinocerebelar hereditaria. 

HISTORIA MEDICA 

A historia medica deve ser examinada em busca de 
evidencia de doen^as que afetam as vias sensoriais 
(deficiencia de vitamina B^^^ sifilis) ou o cerebelo (hi- 
potireoidismo, sindromes paraneoplasicas, tumores) e 
farmacos que produzem desequilibrio decorrente do 
comprometimento da fun^ao vestibular ou cerebelar 
(etanol, sedativos, fenitoina, antibioticos aminoglico- 
sideos, quinina, salicilatos). 


HISTORIA FAMILIAR 

Um disturbio degenerativo hereditario pode ser a 
causa de ataxia cerebelar progressiva cronica. Tais 
disturbios incluem degenera^oes espinocerebelares, 
ataxia de Friedreich, ataxia-telangiectasia e doen^a de 
Wilson. 


EXAME Fl'SICO GERAL 


Varias caracteristicas do exame fisico geral podem 
fornecer pistas sobre o disturbio subjacente. 

1. Hipotensao ortostatica esta associada com cer- 
tos disturbios sensoriais que produzem ataxia (p. 
ex., tabes dorsalis, polineuropatias) e com alguns 
casos de degenera^ao espinocerebelar. 

2. A pele pode apresentar telangiectasia oculocuta- 
nea (ataxia-telangiectasia) ou pode ser seca, com 
cabelos quebradi^os (hipotireoidismo), ou apre¬ 
sentar uma colora^ao amarelada (deficiencia de 
vitamina 6 ^ 2 )- 

3. Aneis corneanos pigmentados (Kayser-Fleis- 
cher) sao observados na doen^a de Wilson (Ca- 
pitulo 11 ). 
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4. Anormalidades esqueleticas podem estar pre- 
sentes. A cifoescoliose e tipica da ataxia de Frie¬ 
dreich, articula^oes hipertroficas ou hiperexten- 
siveis sao comuns na tabes dorsalis, e pes cavos 
sao uma caracteristica de certas neuropatias 
hereditarias. Anormalidades nas jun^oes cranio- 
cervicais podem estar associadas com malforma- 
^oes de Arnold-Chiari ou outras anomalias con- 
genitas que envolvem a fossa posterior. 


EXAME NEUROLOGICO 


EXAME DO ESTADO MENTAL 

Um estado confusional agudo com ataxia caracteriza 
a intoxica^ao por etanol ou por sedativos, alem da en- 
cefalopatia de Wernicke. Demencia com ataxia cere- 
belar e observada na doen^a de Wilson, na doen^a de 
Creutzfeldt-Jakob, no hipotireoidismo, nas sindromes 
paraneoplasicas e em algumas degenera^oes espino- 
cerebelares. Demencia com ataxia sensorial sugere 
taboparesia sifilitica ou deficiencia de vitamina B^ 2 - 
Amnesia e ataxia cerebelar estao associadas com al- 
coolismo cronico (sindrome amnesica de Korsakoff, 
Capitulo 5). 

POSTURA E MARCHA 

A observa^ao da postura e da marcha e util para dis- 
tinguir entre ataxia vestibular, cerebelar e sensorial. 
Em qualquer paciente ataxico, a postura e a marcha 
sao sempre com base alargada e instavel, muitas ve- 
zes associadas a movimentos cambaleantes ou de 
balan^o. 

► Postura 

Quando se solicita a um paciente ataxico que fique em 
pe com os pes juntos, pode se mostrar muito relutante 
ou e incapaz de faze-lo. Com insistencia, o paciente 
pode mover gradualmente os pes para deixa-los mais 
juntos, mas sempre vai deixar algum espa^o entre eles. 

1. Pacientes com ataxia sensorial e alguns com 
ataxia vestibular sao, contudo, capazes de ficar 
em pe com os pes juntos, compensando a perda 
de uma fonte de entrada de informa^ao senso¬ 
rial (proprioceptiva ou labirintica) com outra 
fonte. Essa compensa^ao e demonstrada quan¬ 
do o paciente fecha os olhos, eliminando a fonte 
visual. Nos disturbios sensoriais ou vestibulares, 
a instabilidade aumenta e pode resultar em uma 
queda (sinal de Romberg). Na presen^a de uma 
lesao vestibular, a tendencia e cair para o lado da 
lesao. 

2. Pacientes com ataxia cerebelar sao incapazes de 
compensar seu deficit usando uma entrada de in¬ 


forma^oes visuais e permanecem instaveis em pe 
com os olhos abertos ou fechados. 

^ Marcha 

1. Na ataxia cerebelar, a marcha tern base alargada 
e costuma ter uma qualidade cambaleante que 
pode sugerir embriaguez. Oscila^oes da cabe^a 
ou do tronco (titubea^ao) podem estar presen- 
tes. Se uma lesao hemisferica cerebelar unilateral 
for a responsavel, existe uma tendencia a desviar 
em dire^ao ao lado da lesao quando o pacien¬ 
te tenta andar em linha reta ou em circulos, ou 
marchar sem sair do lugar com os olhos fecha¬ 
dos. A marcha em tandem (calcanhar-halux), 
que requer uma base exageradamente estreita, 
esta sempre comprometida. 

2. Na ataxia sensorial, a marcha tambem tern base 
alargada e a marcha em tandem e pobre. Alem 
disso, a marcha caracteriza-se pela eleva^ao acen- 
tuada do pe acima do chao, pousando-o pesada- 
mente (marcha escarvante), decorrente de com- 
prometimento da propriocep^ao. A estabilidade 
pode ser bastante melhorada quando se permite 
que o paciente use uma bengala ou pouse a mao 
sobre o bra^o do examinador para apoio. Se o pa¬ 
ciente for solicitado a andar no escuro ou com os 
olhos fechados, a marcha fica ainda mais com¬ 
prometida. 

3. A marcha ataxica tambem pode ser conversivo 
uma manifesta^ao de um distiirbio conversivo 
(disturbio conversivo com sintoma motor ou de¬ 
ficit motor) ou simula^ao. Determinar isto pode 
ser especialmente dificil, uma vez que a marcha 
ataxica isolada sem ataxia de membros indivi- 
duais tambem pode ser produzida por doen^as 
que afetam o verme cerebelar superior. A obser- 
va^ao mais util na identifica^ao de uma marcha 
ataxica facticia e que estes pacientes, muitas vezes, 
apresentam movimentos cambaleantes descon- 
trolados ou movimentos de balan^o a partir dos 
quais sao capazes de se recuperar sem sofrer que- 
das. De fato, a recupera^ao do equilibrio a partir 
de tais posi^oes requer um excelente equilibrio. 

NERVOS CRANIANOS 

Anormalidades da fun^ao nervosa extraocular (III, IV 
e VI) e da fun^ao vestibulococlear (VIII), em geral, 
estao presentes na doen^a vestibular e sao frequentes 
nas lesoes cerebelares. 

^ Alinhamento ocular 

Os olhos sao examinados na posi^ao primaria do 
olhar (olhando diretamente para a frente) para detec- 
tar desalinhamento no piano horizontal ou vertical. 
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^ Movimentos oculares 

1 . Solicita-se ao paciente que mova sens olhos para 
cada uma das dire^oes cardeais do olhar (para a 
esquerda, para cima e para a esquerda, para baixo 
e para a esquerda, para a direita, para cima e para 
a direita, para baixo e para a direita; Capitulo 1) 
para determinar se existe paralisia do nervo ocu¬ 
lar ou paresia do olhar (comprometimento da 
capacidade de mover os dois olhos coordenada- 
mente para qualquer uma das dire^oes cardeais 
do olhar). 

2. Nistagmo - uma oscila^ao involuntaria anormal 
dos olhos - e caracterizado em termos das posi- 
^oes do olhar nas quais ocorre (nistagmo avoca¬ 
do pelo olhar), de sua amplitude e da dire^ao de 
sua fase rapida. Nistagmo pendular, geralmente 
o resultado de um comprometimento visual que 
come^a na infancia, apresenta a mesma velocida- 
de em ambas as dire^oes do movimento ocular; 
nistagmo sacadico se caracteriza por uma fase 
rapida (induzida pelo sistema vestibular) e uma 
fase lenta (cortical). A dire^ao do nistagmo sa¬ 
cadico e definida pela dire^ao do componente 
rapido. 

3. Movimentos oculares voluntarios (sacadas) sao 
provocados quando o paciente muda rapidamen- 
te o olhar de um alvo para outro, situado em uma 
parte diferente do campo visual. Movimentos 
oculares lentos (de busca) sao avaliados quando 
o paciente segue um alvo que se move lentamen- 
te, como o dedo do examinador. 

4. Disturbios vestibulares perifericos produzem 
nistagmo sacadico horizontal unidirecional, que 
e maximo com o olhar dirigido para longe do 
lado envolvido. 

5. Disturbios vestibulares centrais podem causar 
nistagmo horizontal uni ou bidirecional, nistag¬ 
mo vertical ou paresia do olhar. 

6 . Lesoes cerebelares estao associadas com uma 
grande variedade de anormalidades oculares, in- 
cluindo paresia do olhar, movimentos sacadicos 
ou de busca defeituosos, nistagmo em qualquer 
dire^ao ou em todas as dire^oes e dismetria ocu¬ 
lar (ultrapassando os alvos visuais durante movi¬ 
mentos oculares sacadicos). 

^ Audicao 

O exame preliminar do nervo vestibulococlear (VIII) 
deve incluir a inspe^ao otoscopica dos canais auditi- 
vos e das membranas timpanicas, a avalia^ao da acui- 
dade auditiva em cada orelha e os testes de Weber e 
Rinne (Tahela 8-4) executados com um diapasao de 
256 Hz. 

I. No teste de Weber, uma perda auditiva neuros- 
sensorial unilateral (decorrente de lesoes da c6- 


Tabela 8-4 Avaliacao da perda auditiva 



Teste de Weber 

Teste de Rinne 

Normal 

0 som e percebi- 
do como vindo da 
linha media 

Conducao aerea > 
conducao ossea 

Perda auditiva 
neurossensorial 

0 som e percebi- 
do como vindo da 
orelha normal 

Conducao aerea > 
conducao ossea 

Perda auditiva 
de conducao 

0 som e percebi- 
do como vindo da 
orelha afetada 

Conducao ossea > 
conducao aerea no 
lado afetado 


clea ou do nervo vestibulococlear) faz o paciente 
perceber o som produzido por um diapasao em 
vibra^ao colocado no vertice do cranio como se 
viesse da orelha normal. Na presen^a de um dis- 
turbio de condu^ao (orelha externa ou media), o 
som esta localizado na orelha anormal. 

2 . O teste de Rinne tambem pode distinguir entre 
defeitos neurossensoriais e de condu^ao na ore¬ 
lha afetada. A condu^ao aerea (testada segurando 
o diapasao em vibra^ao proximo ao canal auditi- 
vo externo) normalmente produz um som mais 
alto do que na condu^ao ossea (testada posicio- 
nando o diapasao sobre o osso mastoide). Esse 
padrao tambem ocorre com perda auditiva neu- 
rossensorial decorrente de les5es do nervo ves¬ 
tibulococlear, mas e revertido no caso de perda 
auditiva de condu^ao. 

^ Testes posicionais 

Quando o paciente indica que a vertigem ocorre com 
uma altera^ao de posi^ao, as manobras de Nylen- 
-Barany ou Dix-Hallpike (Figura 8-6) sao usadas para 
precipitar essa circunstancia. A cabe^a e rapidamente 
abaixada 30 graus abaixo do piano horizontal. Esse 
processo e repetido com a cabe^a e os olhos virados 
inicialmente para a direita e, entao, para a esquerda. 
Os olhos sao observados para verificar nistagmo, e o 
paciente e solicitado a verificar o inicio, a gravidade e 
o cessamento da vertigem. 

Nistagmo e vertigem posicional em geral es¬ 
tao associados com lesoes vestibulares perifericas e, 
mais frequentemente, sao um aspecto da vertigem 
posicional paroxistica benigna (VPPB). Isso geral¬ 
mente se caracteriza por estresse grave, latencia de 
varios segundos entre assumir a posi^ao e o inicio 
da vertigem e nistagmo, uma tendencia de remissao 
espontanea (fadiga) quando a posi^ao e mantida, e 
atenua^ao da resposta (habitua^ao) quando a posi- 
^ao desencadeante e repetidamente assumida (Tabe- 
la 8-5). A vertigem posicional tambem pode ocorrer 
com doen^a vestibular central. 







NEUROLOGIA CUNICA 




A Figura 8-6 Teste para vertigem posicional e nistagmo. 0 paciente senta sobre uma mesa com a cabeca e os olhos 
dirigidos para a frente (A), sendo, entao, rapidamente abaixado para uma posicao supina, com a cabeca sobre a borda 
da mesa, a 45 graus abaixo da horizontal. Os olhos do paciente sao observados para nistagmo, e solicita-se que relate 
qualquer vertigem. 0 teste e repetido com a cabeca e os olhos do paciente voltados 45 graus para a direita (B), e nova- 
mente com a cabeca e os olhos voltados 45 graus para a esquerda (nao representado na figura). 

ser realizado quando a membrana timpanica estiver 
perfurada. O paciente e colocado na posicao supina, 
com a cabeca elevada em 30” para o posicionamento 
do canal semicircular lateral superficialmente situado 
em uma posicao vertical. Cada orelha e irrigada com 
agua fria (33”C) ou quente (44”C), aguardando pelo 
menos cinco minutos entre os testes de cada orelha. 
A agua quente tende a produzir menos desconforto 
que a agua fria. 

1. No paciente normal e acordado, a estimula^ao 
calorica com agua fria produz nistagmo, com a 
fase lenta batendo para o lado da orelha irrigada 
e a fase rapida batendo para longe da orelha irri¬ 
gada. A irriga^ao com agua quente produz uma 
resposta oposta. 


Tabela 8-5 Caracteristicas do nistagmo posicional 



► Teste calorico 

Disturbios das vias vestibulococleares podem ser 
detectados por teste calorico. Esse teste deve ser pre- 
cedido por exame otoscopico cuidadoso e nao deve 
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2. Em pacientes com disfun^ao labinntica unilate¬ 
ral, disfun^ao do nervo vestibulococlear (VIII) 
ou disfun^ao do niicleo vestibular, a irriga^ao 
do lado afetado nao causa nistagmo ou provoca 
um nistagmo de inicio retardado ou com dura- 
^ao mais curta que no lado normal. 

^ Outros nervos cranianos 

Papiledema associado com desequilibrio sugere uma 
lesao intracraniana em massa, geralmente situada na 
fossa posterior, levando a um aumento da pressao 
intracraniana. Uma neuropatia optica pode estar 
presente na esclerose multipla, na neurossifilis ou na 
deficiencia de vitamina B^ 2 - Uma depressao do refle- 
xo corneano ou uma paralisia facial ipsilateral a lesao 
(e a ataxia) pode acompanhar um tumor do angulo 
cerebelopontino. Fraqueza da lingua ou do palato, 
rouquidao ou disfagia resultam de doen^a do tronco 
cerebral inferior. 

SISTEMA MOTOR 

A avalia^ao da fun^ao motora no paciente com um 
disturbio de equilibrio deve revelar o padrao e a gravi- 
dade da ataxia e de qualquer envolvimento piramidal, 
extrapiramidal ou do neuronio motor inferior que 
possa sugerir uma causa. As caracteristicas clinicas 
que ajudam a distinguir a doen^a cerebelar de outras 
doen^as envolvendo esses sistemas motores estao re- 
sumidas na Tabela 8-6. 

^ Tonus muscular 

1. Hipotonia e caracteristica de disturbios cerebe- 
lares; nas lesoes unilaterais de hemisferios cere- 


belares existe uma hipotonia dos membros ipsi- 
laterais. 

2. Hipertonia extrapiramidal (rigidez) pode ocor- 
rer em disturbios que afetam o cerebelo e os 
micleos da base (p. ex., doen^a de Wilson, de- 
genera^ao hepatocelular adquirida, doen^a de 
Creutzfeldt-Jakob e algumas ataxias espinocere- 
belares dominantes). 

3. Ataxia com espasticidade pode ser observada 
em condi^oes que afetam o cerebelo e as vias 
do neuronio motor superior (p. ex., esclerose 
multipla, tumores de fossa posterior, anomalias 
congenitas, isquemia vertebrobasilar ou infarto, 
algumas ataxias espinocerebelares autossomicas 
dominantes, ataxia de Friedreich, neurossifilis, 
doen^a de Creutzfeldt-Jakob e deficiencia de vi¬ 
tamina 6 ^ 2 )- 

^ Coordenacao 

1. A estabilidade do tronco e avaliada pelo exa- 
me da marcha (discutido anteriormente) e pela 
observa^ao do paciente sentando sem apoio. 
Alem da marcha ataxica, os pacientes com 
doen^a cerebelar de linha media ou pancere- 
belar podem apresentar oscila^ao da cabe^a 
ou do tronco (titubea^ao) e ataxia de tronco 
enquanto estao sentados; no ultimo caso, os 
pacientes tendem a cair quando tentam perma- 
necer sentados. 

2 . O movimento do bra^o do paciente e observa- 
do enquanto ele tenta levar um dedo a partir de 
seu queixo ou nariz ate o dedo do examinador. 
Na presen^a de uma ataxia cerebelar leve apare- 
ce um tremor intencional, proximo do inicio e 


Tabela 8-6 Caracteristicas clinicas que distinguem disturbios cerebelares de outros disturbios de sistemas motores 



Cerebelar 

Neuronio motor superior 

Neuronio motor inferior 

Extrapiramidal 

Forca 

Normal 

Diminuida 

Diminuida 

Normal 

Tonus 

Diminuido 

Aumentado (espastico)^ 

Normal 

Aumentado (rigido)^ 
ou diminuido 

Reflexos tendinosos 

Normals 

Aumentados^ 

Diminuidos^ 

Normals 

Respostas plantares 

Flexoras 

Extensoras^ 

Flexoras 

Flexoras 

Atrofia 

Ausente 

Ausente 

Presented ou ausente 

Ausente 

Fasciculacoes 

Ausentes 

Ausentes 

Presentes^ ou ausentes 

Ausentes 

Tremor 

Tremor intencionaf 
ou ausente 

Ausente 

Ausente 

Tremor de repouso^ 
ou ausente 

Coreia ou atetose 

Ausente 

Ausente 

Ausente 

Presented ou ausente 

Acinesia 

Ausente 

Ausente 

Ausente 

Presented ou ausente 

Ataxia 

Presented 

Ausente 

Ausente 

Ausente 


^Caracteristicas diagnosticas mais uteis. 
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do fim de cada movimento, e o paciente pode 
errar o alvo. 

3. Quando se solicita ao paciente que levante os 
bravos rapidamente ate uma determinada altu- 
ra - ou, estando com os bravos estendidos para 
a frente, estes sao deslocados por uma for^a 
subita pode haver um excesso de movimento 
(rebote). A diminui^ao da capacidade de verifi- 
car a for^a das contra^oes musculares tambem 
pode ser demonstrada fazendo-se com que o 
paciente flexione fortemente o bra^o no cotovelo 
contra uma resistencia e, em seguida, removen- 
do-se essa resistencia. Se o membro estiver ata- 
xico, a continua^ao da contra^ao sem resistencia 
pode fazer a mao bater no paciente, cuja cabe^a 
deve estar voltada para o lado, evitando que ele 
bata na propria face. 

4. A ataxia das pernas e demonstrada pela incapa- 
cidade do paciente em posi^ao supina de mover 
suavemente seu calcanhar para cima e para baixo 
sobre a borda da tibia do lado oposto. 

5. A ataxia de qualquer membro se reflete na 
irregularidade de frequencia, ritmo, amplitude e 
for^a de movimentos rapidos e sucessivos. 

^ Fraqueza 

1. Disturbios vestibulares, cerebelares ou sensoriais 
puros nao causam fraqueza. No entanto, algumas 
doen^as afetam esses sistemas em combina^ao 
com vias motoras. 

2. Fraqueza distal pode ser causada por disturbios 
que produzem ataxia sensorial, como polineuro- 
patias e ataxia de Friedreich. 

3. Paraparesia pode estar sobreposta a ataxia na 
deficiencia de vitamina esclerose multipla, 
lesoes do forame magno ou tumores medulares. 

4. Quadriparesia ataxica, hemiataxia com hemi- 
paresia contralateral ou hemiparesia ataxica 
sugerem uma lesao de tronco cerebral. 

^ Movimentos involuntarios anormais 

1. Titubea^ao e tremor intencional, discutidos an- 
teriormente, resultam de disturbios cerebelares. 
Outros movimentos anormais podem ser obser- 
vados em pacientes com doen^as que afetam o 
cerebelo e outras estruturas cerebrais. 

2. Asterixe pode ocorrer na encefalopatia hepatica 
ou nas encefalopatias metabolicas. 

3. Mioclonias ocorrem nas mesmas condi^oes da 
asterixe, sendo uma manifesta^ao proeminente 
da doen^a de Creutzfeldt-Jakob. 

4. Coreia pode estar associada com sinais cere¬ 
belares na doen^a de Wilson, na degenera^ao 
hepatocelular adquirida ou na ataxia-telangiec¬ 
tasia. 


SISTEMA SENSORIAL 
^ Sensibilidade postural articular 

Em pacientes com ataxia sensitiva, a sensibilidade 
postural articular esta sempre comprometida nas per¬ 
nas, podendo estar defeituosa tambem nos bravos. 
Pode ser testada solicitando ao paciente que detecte 
a movimenta^ao passiva das articula^oes, come^an- 
do distalmente e se movendo em sentido proximal, 
para se estabelecer o nivel superior do deficit em cada 
membro. Com uma sensibilidade postural articular 
normal, deve ser possivel detectar praticamente qual¬ 
quer deslocamento. Anormalidades da sensibilidade 
postural tambem podem ser demonstradas posicio- 
nando-se um membro e, estando o paciente de olhos 
fechados, colocando-se o membro do lado oposto na 
mesma posi^ao. 

^ Sensibilidade vibratoria 

A sensibilidade vibratoria com frequencia esta com¬ 
prometida em pacientes com ataxia sensorial. Solicita- 
-se ao paciente que detecte a vibra^ao de um diapasao 
de 128 Hz colocado sobre uma proeminencia ossea. 
Mais uma vez, sao testados locals sucessivamente 
mais proximais para determinar o nivel superior do 
deficit em cada membro. O limiar do paciente para 
perceber a vibra^ao e comparado com a capacidade 
do examinador para detectar a vibra^ao na mao que 
segura o diapasao. 

REFLEXOS 

1. Nos disturbios cerebelares, os reflexos tendino- 
sos costumam estar hipoativos, com uma qua- 
lidade pendular; lesoes cerebelares unilaterais 
produzem hiporreflexia ipsilateral. 

2. Hiporreflexia das pernas e uma manifesta^ao 
proeminente da ataxia de Friedreich, de tabes 
dorsalis e das polineuropatias que causam ataxia 
sensorial. 

3. Reflexos hiperativos e respostas extensoras 
plantares podem acompanhar a ataxia causada 
por esclerose multipla, deficiencia de vitamina 
B^ 2 > lesoes focais do tronco cerebral e certas ata¬ 
xias espinocerebelares autossomicas dominantes. 


INVESTIGACOES 


EXAMES DE SANGUE 

Exames de sangue podem revelar niveis baixos de vi¬ 
tamina B ^2 ^ anormalidades hematologicas (anemia 
macrocitica, leucopenia com neutrofilos hiperseg- 
mentados, trombocitopenia com plaquetas gigantes) 
associadas com deficiencia de vitamina B^ 2 ’ niveis 
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reduzidos de hormonios tireoidianos no hipotireoi- 
dismo, aumento das enzimas hepaticas e niveis baixos 
de ceruloplasmina e cobre na doen^a de Wilson, defi- 
ciencia de imunoglobulinas e a-fetoproteina aumen- 
tada na ataxia-telangiectasia, anticorpos contra anti- 
genos de cdulas de Purkinje na degenera^ao cerebelar 
paraneoplasica, ou muta^oes associadas com ataxias 
espinocerebelares autossomicas dominantes. 

UQUIDO CEREBROSPINAL 

O liquido cerebrospinal (LCS) mostra aumento das 
proteinas nos tumores do angulo cerebelopontino (p. 
ex., neuroma acustico), nos tumores do tronco cere¬ 
bral ou da medula espinal, no hipotireoidismo e em 
algumas polineuropatias. Aumento de proteinas com 
pleocitose costuma ser encontrado na encefalite infec- 
ciosa ou parainfecciosa. Os niveis de proteina 14-3-3 
no LCS estao aumentados na presen^a de doen^a de 
Creutzfeldt-Jakob. Embora um aumento de pressao 
no LCS e um LCS sanguinolento caracterizem hemor- 
ragia cerebelar, a pun^ao lombar esta contraindica- 
da quando existe suspeita desse tipo de hemorragia. 
O VDRL (Venereal Disease Research Laboratory) no 
LCS e reativo na tabes dorsalis, e bandas de imuno- 
globulina G (IgG) oligoclonal podem estar presentes 
na esclerose multipla ou em outros disturbios infla- 
matorios. 

EXAMES DE IMAGEM 

A tomografia computadorizada (TC) e util para de- 
monstrar tumores ou malforma^oes da fossa posterior, 
infarto ou hemorragia cerebelar e atrofia cerebelar as- 
sociada com disturbios degenerativos. A ressonancia 
magnetica (RM) fornece uma melhor visualiza^ao de 
lesoes da fossa posterior, incluindo tumores do angulo 
cerebelopontino, sendo superior a TC na detec^ao de 
lesoes da esclerose multipla. 

POTENCIAIS EVOCADOS 

O exame de potenciais evocados, especialmente das 
vias opticas (potenciais evocados visuais), pode ser 
util na avalia^ao de pacientes com suspeita de escle¬ 
rose multipla. Potenciais evocados do tronco cerebral 
podem localizar doen^a vestibular das vias vestibula- 
res perifericas, podendo ajudar a identificar tumores 
do angulo cerebelopontino. 

RAIO X DE TORAX E ECOCARDIOGRAFIA 

O raio X de torax ou a ecocardiografia podem forne- 
cer evidencia de miocardiopatia associada com ataxia 
de Friedreich. O raio X de torax tambem pode mos- 
trar um tumor pulmonar na degenera^ao cerebelar 
paraneoplasica. 


AUDIOMETRIA 

A audiometria e util quando disturbios vestibulares es¬ 
tao associados com comprometimento auditivo; esse 
teste pode distinguir doen^a condutiva, labirintica, do 
nervo vestibulococlear (VIII) e do tronco cerebral. 

Testes de audi^ao tonal estao anormais quando 
os sons sao transmitidos pelo ar com perda auditiva 
condutiva e quando transmitidos pelo ar ou osso com 
disturbios labirinticos ou vestibulococleares (VIII). 

A discrimina^ao da fala esta acentuadamente 
comprometida nas lesoes do nervo vestibulococlear 
(VIII), estando menos comprometida nos disturbios 
do labirinto. A discrimina^ao da fala esta normal no 
envolvimento condutivo ou do tronco cerebral. 

ELETRONISTAGMOGRAFIA 

Este teste pode ser usado para detectar e caracterizar 
o nistagmo, incluindo o nistagmo provocado pela es- 
timula^ao calorica. 


DISTURBIOS VESTIBULARES PERIFERICOS 


A Tabela 8-7 apresenta uma lista de disturbios vesti¬ 
bulares perifericos e caracteristicas uteis para o diag- 
nostico diferencial. 


VERTIGEM POSICIONAL PAROXi'STICA 
BENIGNA (VPPB)_ 


A VPPB ocorre quando e assumida determinada po- 
si^ao cefalica. Geralmente, esta associada com lesoes 
vestibulares perifericas, mas tambem pode ser decor- 
rente de uma doen^a central (do tronco cerebral ou 
cerebelar). 

PATOGENESE 

A VPPB e a causa mais comum de vertigem de origem 
periferica, sendo responsavel por cerca de 30% dos 
casos. A causa mais frequente identificada e o trauma- 
tismo de cranio, mas na maioria das vezes nenhuma 
causa pode ser determinada. Acredita-se que a base 
fisiopatologica da vertigem posicional paroxistica 
benigna seja a canalolitiase - a estimula^ao do canal 
semicircular por particulas em suspensao flutuando 
na endolinfa. 

ACHADOS CLINICOS 

A sindrome se caracteriza por episodios breves (se- 
gundos a minutos) de vertigem grave, que podem 
ser acompanhados por nausea e vomitos. Os sin- 
tomas podem ocorrer com qualquer altera^ao na 
posi^ao da cabe^a, mas em geral sao mais graves 
na posi^ao de decubito lateral, com a orelha afetada 
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Tabela 8-7 Diagnostico diferencial de disturbios 
vestibulares perifericos 



Perda auditiva 

Outras 
paralisias 
de nervos 
cranianos 


Condutiva 

Neuros- 

sensorial 

VPPB^ 

- 

- 

- 

Doenca de Meniere^ 

- 

-p 

- 

Vestibulopatia perife- 
rica aguda^ 

- 

- 

- 

Otosclerose 


-p 

- 

Traumatismo cra- 
niano 

+ 

+ 

+ 

Tumor de angulo ce- 
rebelopontino 

- 

-p 

+ 

Vestibulopatia toxica 




Alcool 

- 

- 

- 

Aminoglicosideos 

- 

-p 

- 

Salicilatos 

- 

-p 

- 

Quinina 

- 

-p 

- 

Neuropatia vestibulo- 
coclear (VIII) 




Meningite basilar 

- 

-p 

+ 

Hipotireoidismo 

- 

-p 

- 

Diabetes 

- 

-p 

+ 

Doenca de Paget 
no cranio (osteite 
deformante) 


-p 

+ 


VPPB, vertigem posicional paroxistica benigna. 
^Causas mais comuns. 


para baixo. A vertigem episodica continua por va- 
rias semanas e, entao, se resolve espontaneamente; 
em alguns casos, e recorrente. Perda auditiva nao e 
uma caracteristica. 

As causas perifericas e centrals da vertigem 
postural geralmente podem ser distinguidas ao exa- 
me fisico por manobra de Nylen-Barany ou Dix- 
-Hallpike (Figura 8-6). O nistagmo postural em 
geral acompanha a vertigem no disturbio benigno 
e e unidirecional, rotatorio e de inicio retardado em 
varios segundos depois que o paciente tiver assumi- 
do a posi^ao de cabe^a precipitante. Se a posi^ao for 
mantida, o nistagmo e a vertigem se resolvem em se¬ 
gundos a minutos. Se a manobra for sucessivamente 
repetida, a resposta e atenuada. A vertigem de ori- 
gem central, por sua vez, tende a ser menos grave, e 
o nistagmo postural pode estar ausente. Na vertigem 
postural central nao existe periodo de latencia, fadi- 
ga ou habitua^ao. 


TRATAMENTO 

A base do tratamento na maioria dos casos de verti¬ 
gem posicional paroxistica benigna de origem perife- 
rica e o emprego de manobras de reposicionamento 
(Epley), que utiliza a for^a da gravidade para mover os 
restos endolinfaticos para fora do canal semicircular e 
para dentro do vestibulo, onde podem ser reabsorvi- 
dos. Em uma dessas manobras (Figura 8-7), a cabe^a 
e virada 45 graus na dire^ao da orelha afetada (deter- 
minado clinicamente, como descrito anteriormente), 
e o paciente se reclina em uma posi^ao supina, com a 
cabe^a (virada 45 graus) pendendo para baixo sobre a 
borda da maca de exames. A cabe^a, pendendo para 
baixo, e entao virada 90 graus na dire^ao oposta, 45 
graus em dire^ao a orelha oposta. A seguir, o paciente 
rola para uma posi^ao de decubito lateral, com a ore¬ 
lha afetada para cima, e a cabe^a e rodada 45 graus 
em dire^ao a orelha nao afetada, e pende para baixo. 
Finalmente, o paciente volta a posi^ao de prona^ao e 
se senta. 

Farmacos supressores vestibulares (Tabela 8-8) 
tambem podem ser uteis no periodo agudo, e a rea- 
bilita^ao vestibular, que promove a compensa^ao da 
disfun^ao vestibular pelo recrutamento de outras mo- 
dalidades sensoriais, pode ser igualmente util. 


DOENCA DE MENIERE 


A doen^a de Meniere se caracteriza por episodios re- 
petidos de vertigem durando minutos a dias, acom- 
panhados de zumbido e perda auditiva neurossen- 
sorial progressiva. 

PATOGENESE 

A maioria dos casos e esporadica, mas ocorrencia fa¬ 
miliar tambem foi descrita, e pode apresentar anteci- 
pa^ao (inicio precoce nas gera^oes seguintes). Causas 
raras parecem estar relacionadas a muta^oes no gene 
COCH (coagulation factor C homology), que codifica 
a cochlina, componente principal da matriz extrace- 
lular da orelha interna. O inicio da doen^a de Menie¬ 
re esporadica costuma ocorrer entre os 20 e 50 anos, 
sendo os homens mais afetados que as mulheres. 
Acredita-se que a causa seja um aumento no volume 
da endolinfa labirintica (hidropsia endolinfatica), 
mas o mecanismo patogenetico e desconhecido. 

ACHADOS CLINICOS 

No momento da primeira crise aguda, os pacientes ja 
podem ter percebido o inicio insidioso de zumbido, 
perda auditiva e uma sensa^ao de plenitude na orelha. 
Os ataques agudos sao caracterizados por vertigem, 
nauseas e vomitos, se repetindo em intervalos que 
variam de semanas a anos. A audi^ao se deteriora de 
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A Figura 8-7 Tratamento de reposicionamento para a vertigem posicional paroxistica benigna (VPPB) resultante de ca- 
nalolitiase. No exempio apresentado, sao usadas manobras de reposicionamento para mover restos endolinfaticos para fora 
do canal semicircular posterior (CSP) da orelha direita e para dentro do utriculo (UT), o maior dos dois sacos membranosos 
no vestibulo do labirinto, onde os restos podem ser reabsorvidos. Os numeros (1 a 6) se referem a posicao do paciente e a 
localizacao correspondente dos restos dentro do labirinto. 0 paciente e sentado e sua cabeca e girada 45 graus para a direita 
(1). A cabeca e abaixada rapidamente abaixo do nivel horizontal (2); o examinador altera a posicao (3), e a cabeca e rodada 
rapidamente 90 graus na direcao oposta, de modo a apontar 45 graus para a esquerda, onde permanece por 30 segundos 
(4). Entao, 0 paciente rola para o lado esquerdo sem girar a cabeca em relacao ao corpo e mantem essa posicao por mais 
30 segundos (5) antes de se sentar (6). Pode ser necessario repetir a manobra ate que o nistagmo esteja abolido. Entao, 
0 paciente deve evitar a posicao supina por pelo menos dois dias. (Cortesia de Baloh RW. Reproduzida, com permissao, de 
Samuels MA, et al. Office Practice of Neurology. New York, NY: Churchill Livingstone; 1995.) 


Tabela 8-8 Farmacos usados no tratamento da 
vertigem 


Farmaco 

Dosagem^ 

Anti-histammicos 

Meclizina 

25 mg VO a cada 4 a 6 h 

Prometazina 

25 a 50 mg VO, IM ou VR a cada 

4 a 6 h 

Dimenidrinato 

50 mg VO ou IM a cada 4 a 6 h ou 
100 mg VR a cada 8 h 

Anticolinergicos 

Escopolamina 

0,5 mg por via transdermica a cada 
tres dias 

Benzodiazepmicos 

Diazepam 

5 a 10 mg IM a cada 4 a 6 h 

Simpatomimeticos 

Anfetamina 

5 a 10 mg VO a cada 4 a 6 h 

Efedrina 

25 mg VO a cada 4 a 6 h 


^IM, intramuscular; VO, via oral; VR, via retal. 

Adaptada de Baloh RW, Honrubia V. Clinical Neurophysiology of the 
Vestibular System. 2nd ed. Vol 32 of Contemporary Neurology Se¬ 
ries. Philadelphia, PA: F.A. Davis; 1990. 


forma gradual, com envolvimento bilateral relatado 
em 10 a 70% dos pacientes. Com o aumento da perda 
auditiva a vertigem tende a se tornar menos grave. 

Durante um episodio agudo, o exame fisico mos- 
tra nistagmo horizontal espontaneo ou rotatorio (ou 
ambos) que pode mudar de direcao. Embora o nis¬ 
tagmo espontaneo esteja caracteristicamente ausente 
entre as crises, o teste calorico costuma revelar com- 
prometimento da fun^ao vestibular. O deficit auditivo 
nem sempre e suficientemente avan^ado para ser de- 
tectado a beira do leito. A audiometria mostra perda 
auditiva tonal de baixa frequencia, que flutua em gra- 
vidade, assim como comprometimento da discrimi- 
na^ao da fala e aumento da sensibilidade a sons altos. 

Como notado, os episodios de vertigem tendem 
a se resolver com a progressao da perda auditiva. 

TRATAMENTO 

O tratamento sintomatico da exacerba^ao aguda en- 
volve a administra^ao de anti-histaminicos, benzo- 
diazepinicos ou outros farmacos listados na Tabela 
8-8. Entre os episodios, os pacientes podem ser trata- 
dos com uma dieta com baixo teor de sal e diureticos, 
como hidroclorotiazida (50 mg por via oral ao dia), 
alem de triantereno (25 mg por via oral ao dia) ou. 
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quando disponivel, o antagonista do receptor de his- 
tamina H3 beta-histina (8 a 24 mg por via oral, tres 
vezes ao dia). Nos casos persistentes e incapacitantes, 
resistentes a administra^ao de farmacos por via oral, a 
instila^ao transtimpanica de gentamicina ou dexame- 
tasona podera ser benefica. 


VESTIBULOPATIA PERIFERICA AGUDA 


O termo e usado para descrever um ataque esponta- 
neo de vertigem de causa inaparente, que se resolve 
espontaneamente e nao esta acompanhado de perda 
auditiva ou evidencia de disfun^ao do sistema nervo- 
so central. Esse termo inclui disturbios diagnostica- 
dos como labirintite aguda ou neuronite vestibular. 
Algumas vezes e possivel identificar uma doen^a fe- 
bril antecedente. 

O disturbio e caracterizado por vertigem, nausea 
e vomito de inicio agudo, em geral durando ate duas 
semanas. Os sintomas podem recorrer, e algum grau 
de disfun^ao vestibular pode ser permanente. Du¬ 
rante uma crise, o paciente - que parece agudamente 
doente - encontra-se deitado de lado com a orelha 
afetada para cima, relutante em mover sua cabe^a. 
Nistagmo sempre esta presente, com a fase rapida ba- 
tendo para longe da orelha afetada. A resposta vesti¬ 
bular ao teste calorico e defeituosa em uma ou ambas 
as orelhas, com frequencia aproximadamente igual. A 
acuidade auditiva e normal. 

A vestibulopatia periferica aguda deve ser dis- 
tinguida de outros disturbios centrais que produzem 
vertigem aguda, como acidente vascular cerebral na 
circula^ao cerebral posterior. Doen^a central e suge- 
rida por nistagmo vertical, altera^ao da consciencia, 
deficit motor ou sensitivo, ou disartria. O tratamento 
consiste da administra^ao de um ciclo de prednisona, 
20 mg por via oral, duas vezes ao dia, durante 10 a 14 
dias, da administra^ao dos farmacos listados na Tabe- 
la 8-8, ou de ambos. 


OTOSCLEROSE 


Otosclerose e causada pela imobilidade do estapedio, 
o ossiculo auditivo que transmite a vibra^ao da mem- 
brana timpanica a orelha interna. A caracteristica 
mais distintiva e a perda auditiva de condu^ao, mas 
perda auditiva neurossensorial e vertigem tambem 
sao comuns; o zumbido nao e frequente. Os sintomas 
auditivos em geral come^am antes dos 30 anos, e uma 
ocorrencia familiar e comum. 

A disfun^ao vestibular e mais frequentemente ca- 
racterizada por vertigem periodica recorrente - com 
ou sem vertigem postural - e uma sensa^ao de dese- 
quilibrio postural. Sintomas mais continuos tambem 
podem ocorrer, e a frequencia e a gravidade das crises 
podem aumentar com o tempo. Anormalidades ves- 


tibulares ao exame incluem nistagmo espontaneo ou 
postural do tipo periferico e atenua^ao das respostas 
caloricas, que geralmente sao unilaterais. A perda 
auditiva sempre pode ser demonstrada pela audio- 
metria. Ela normalmente e de carater condutivo-neu¬ 
rossensorial misto, sendo bilateral em cerca de dois 
ter^os dos pacientes. 

Em pacientes com vertigem episodica, perda au¬ 
ditiva progressiva e zumbido, a otosclerose deve ser 
distinguida da doen^a de Meniere. Otosclerose e su- 
gerida por historia familiar positiva, tendencia a ini- 
ciar em uma idade mais precoce, presen^a de perda 
auditiva de condu^ao ou comprometimento auditivo 
simetrico bilateral. Os estudos de imagem tambem 
podem ser uteis do ponto de vista diagnostico. 

O tratamento com uma combina^ao de fluoreto 
de sodio, gluconato de calcio e vitamina D pode ser 
eficaz. Se nao for, deve ser considerada uma estape- 
dectomia cirurgica. 


TRAUMATISMO CRANIANO 


O traumatismo craniano e a causa identificavel mais 
comum de vertigem posicional paroxistica benigna. 
Uma lesao do labirinto costuma ser responsavel pela 
vertigem pos-traumatica. No entanto, fraturas do osso 
petroso podem lacerar o nervo vestibulococlear, pro- 
duzindo vertigem e perda auditiva. Hemotimpano ou 
otorreia de ECS sugerem tal fratura. 


TUMOR DO ANGULO CEREBELOPONTINO 


PATOGENESE 

O tumor mais comum no angulo cerebelopontino 
- uma regiao triangular na fossa posterior, que faz 
fronteira com o cerebelo, a ponte lateral e a crista 
petrosa (Figura 8-8) - e o neuroma aciistico, histo- 
logicamente benigno. Tambem denominado neurile¬ 
moma, neurinoma ou schwannoma, normalmente 
origina-se da bainha neurilemal da por^ao vestibular 
do nervo vestibulococlear (VIII), no canal auditivo 
interno. Tumores menos comuns nesse local incluem 
meningiomas e colesteatomas primarios (cistos epi- 
dermoides). 

Neuromas acusticos ocorrem mais frequente¬ 
mente como lesoes isoladas em pacientes de 30 a 60 
anos, mas tambem podem ser uma manifesta^ao da 
neurofibromatose. A neurofibromatose 1 (doen^a 
de von Recklinghausen) e um disturbio autossomico 
dominante comum, relacionado a muta^oes no gene 
para neurofibromina 1 (NFl), um gene supressor 
tumoral. 

Alem dos neuromas acusticos unilaterais, a neu¬ 
rofibromatose 1 esta associada com manchas cafe- 
-com-leite na pele, neurofibromas cutaneos, sardas 
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A Figura 8-8 Tumor do angulo cerebelopontino, visto de cima; o cerebro foi removido para permitir a visuali- 
zacao dos nervos cranianos e da base do cranio. 0 tumor, urn neurinoma que se origina do nervo vestibulococlear, 
pode comprimir estruturas adjacentes, incluindo o nervo trigemeo (V) e o nervo facial (VII), o tronco cerebral e o 
cerebelo. 


axilares e inguinais, gliomas opticos, hamartomas de 
iris e lesoes osseas displasicas. A neurofibromatose 2 
e um disturbio autossomico dominante raro, causado 
por muta^oes no gene para neurofibromina 2 {NF2), 
um inibidor da prolifera^ao celular contato-depen- 
dente. Suas principals caracteristicas sao os neuromas 
acusticos bilaterais, que podem ser acompanhados 
por outros tumores do sistema nervoso central ou 
periferico, incluindo neurofibromas, meningiomas, 
gliomas e schwrannomas. 

FISIOPATOLOGIA 

Os sintomas sao produzidos por compressao ou des- 
locamento dos nervos cranianos, do tronco cerebral 
e do cerebelo, e pela obstru^ao do fluxo do LCS. Em 
decorrencia de suas rela^oes anatomicas com o nervo 
vestibulococlear (VIII), o nervo trigemeo (V) e o ner¬ 
vo facial (VII) frequentemente estao afetados. 

ACHADOS CLINICOS 
^ Sinais e sintomas 

Uma perda auditiva insidiosa geralmente e o sintoma 
inicial. Com menos frequencia, os pacientes se apre- 


sentam com cefaleia, vertigem, marcha ataxica, dor 
facial, zumbido, uma sensa^ao de plenitude na orelha 
ou fraqueza facial. Embora a vertigem se desenvolva 
em 20 a 30% dos pacientes, a queixa mais comum e 
uma instabilidade inespecifica. Os sintomas podem 
ser estaveis ou progressivos durante meses ou anos. 

A perda auditiva neurossensorial unilateral e o 
achado mais comum ao exame. Outras anormalida- 
des mais frequentes sao paralisia facial ipsilateral, re- 
flexo corneano deprimido ou ausente e perda senso¬ 
rial sobre a face. Ataxia, nistagmo espontaneo, outras 
paralisias de nervos cranianos inferiores e sinais de 
pressao intracraniana aumentada sao menos comuns. 
Disfun^ao vestibular unilateral geralmente pode ser 
demonstrada com teste calorico. 

^ Achados laboratoriais 

A audiometria mostra um deficit neurossensorial 
com perda auditiva de tons de alta frequencia, dis- 
crimina^ao pobre da fala e queda acentuada de tom. 
A proteina no LCS esta elevada em cerca de 70% dos 
pacientes, geralmente na varia^ao de 50 a 200 mg/dL. 
O exame radiologico diagnostico mais util e a RM do 
angulo cerebelopontino. Neuromas acusticos podem 
causar potenciais evocados auditivos anormais no 
tronco cerebral. 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

O neuroma acustico deve ser diferenciado de outros 
tumores do angulo cerebelopontino. Meningioma 
deve ser considerado em pacientes cujos sintomas 
iniciais indiquem uma doen^a mais isolada do ner- 
vo vestibulococlear (VIII). O colesteatoma e sugeri- 
do por perda auditiva de condu^ao, fraqueza facial 
precoce ou espasmos facials, com proteina normal 
no LCS. Carcinoma metastatico tambem pode estar 
presente como uma lesao do angulo cerebelopontino. 

TRATAMENTO 

O tratamento e a excisao cirurgica completa. Pacien¬ 
tes com neurofibromatose 2 podem se beneficiar de 
bevacizumabe, um anticorpo monoclonal contra o 
fator de crescimento endotelial vascular (VEGFA, 
vascular endothelial growth factor). Em casos nao tra- 
tados, complica^oes graves podem resultar de com- 
pressao do tronco cerebral ou hidrocefalia. 


VESTIBULOPATIAS TOXICAS 


ALCOOL 

O alcool causa vertigem posicional aguda decorrente 
de sua distribui^ao diferencial entre a cupula e a en- 
dolinfa da orelha interna. A vertigem posicional indu- 
zida pelo alcool normalmente ocorre dentro de duas 
boras apos a ingestao de etanol em quantidades sufi- 
cientes para produzir niveis sanguineos > 40 mg/dL. 
Inicialmente, o alcool difunde-se para dentro da cu¬ 
pula, mais tarde difunde-se para dentro da endolinfa 
e, entao, deixa a cupula antes de sair da endolinfa. Isso 
produz duas fases sintomaticas de vertigem que, jun¬ 
tas, duram cerca de 12 boras, separadas por um inter- 
valo assintomatico de 1 a 2 boras. A sindrome clinica 
e caracterizada por vertigem e nistagmo na posi^ao 
deitada em decubito lateral, e se acentua quando os 
olbos estao fecbados. Outros sinais de intoxica^ao al- 
coolica, como nistagmo espontaneo, disartria e ataxia 
da marcba, sao causados mais por disfun^ao cerebelar 
do que por disfun^ao vestibular. 

AMINOGLICOSIDEOS 

Antibioticos aminoglicosideos sao ototoxinas am- 
plamente conbecidas que podem produzir sintomas 
vestibulares e auditivos. Estreptomicina, gentamici- 
na e tobramicina sao os agentes mais provaveis para 
causar toxicidade vestibular; amicacina, canamicina 
e tobramicina estao associadas com perda auditiva. 
Os aminoglicosideos se concentram na perilinfa e na 
endolinfa e exercem sens efeitos ototoxicos destruin- 
do as cdulas sensoriais ciliadas. O risco de toxicidade 


esta relacionado a dosagem do farmaco, concentra^ao 
plasmatica, dura^ao do tratamento, condi^oes - como 
insuficiencia renal - que comprometem a depura^ao 
do farmaco, preexistencia de disfun^ao vestibular ou 
coclear e administra^ao concomitante de outros agen¬ 
tes ototoxicos. 

Sintomas de vertigem, nausea, vomitos e ataxia 
da marcba podem iniciar agudamente; os acbados 
fisicos incluem nistagmo espontaneo e sinal de Rom¬ 
berg. A fase aguda normalmente dura 1 a 2 semanas, 
sendo seguida por uma melbora gradual. Tratamento 
prolongado ou repetido com aminoglicosideos pode 
estar associado com disfun^ao vestibular progressiva 
e cronica. 

SALICILATOS 

Quando usados cronicamente e em altas doses, os 
salicilatos podem causar vertigem, zumbido e perda 
auditiva neurossensorial - que sao reversiveis quando 
o farmaco e suspenso. Os sintomas resultam de lesao 
do orgao final coclear e vestibular. O salicilismo e 
caracterizado por cefaleia, zumbido, perda auditiva, 
vertigem, nausea, vomitos, sede, biperventila^ao e, 
algumas vezes, um estado confusional. A intoxica^ao 
grave pode estar associada a febre, erup^ao cutanea, 
bemorragia, desidrata^ao, convuls5es, psicose ou 
coma. Os acbados laboratoriais incluem um nivel 
plasmatico de salicilatos elevado (> 0,35 mg/mL) e 
uma acidose metabolica com alcalose respiratoria 
combinada. O tratamento inclui lavagem gastrica, 
carvao ativado, diurese for^ada, dialise peritoneal ou 
bemodialise e bemoperfusao. 

QUININAEQUINIDINA 

Quinina e quinidina podem produzir cinchonismo, 
que, em muitos aspectos, lembra a intoxica^ao por 
salicilato. As manifesta^oes incluem zumbido, com- 
prometimento auditivo, vertigem, deficits visuais 
(incluindo disturbio da visao cromatica), nausea, 
vomitos, dor abdominal, rubor cutaneo e sudorese. 
Pode ocorrer febre, encefalopatia, coma e obito. Os 
sintomas geralmente resultam de dosagem excessiva, 
mas tambem podem ser decorrentes de rea^oes idios- 
sincrasicas a doses terapeuticas. 

CISPLATINA 

Cisplatina e um farmaco antineoplasico usado para 
tratar tumores solidos do ovario, dos testiculos, da 
cervice, do pulmao, da cabe^a e do pesco^o, da bexiga 
e de outros tecidos. O farmaco causa ototoxicidade, 
que comumente e bilateral e irreversivel em uma alta 
porcentagem dos pacientes. Zumbido, perda auditiva 
e disfun^ao vestibular podem ocorrer. 
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NEUROPATIA VESTIBULOCOCLEAR 


O envolvimento do nervo vestibulococlear (VIII) por 
doen^a sistemica e uma causa incomum de vertigem. 
Meningite basilar por infec^ao bacteriana, sifilitica, 
tuberculosa ou sarcoidose pode levar a compressao do 
vestibulococlear e de outros nervos cranianos, mas a 
perda auditiva e uma consequencia mais comum que 
a vertigem. Disturbios metabolicos associados com 
neuropatia vestibulococlear incluem hipotireoidis- 
mo, diabetes e doen^a de Paget. 


DISTURBIOS CEREBELARES E 
VESTIBULARES CENTRAIS 


Muitos disturbios podem produzir disfun^ao cere- 
belar aguda ou cronica (Tabela 8-9). Muitas dessas 
condi^oes tambem podem estar associadas com dis¬ 
turbios vestibulares centrais, particularmente encefa- 
lopatia de Wernicke, isquemia vertebrobasilar ou in- 
farto, esclerose multipla e tumores de fossa posterior. 
Por essa razao, os disturbios cerebelares e vestibulares 
centrais sao considerados aqui em conjunto. 


DISTURBIOS AGUDOS 


INTOXICACAO POR DROGAS 

Disfun^ao pancerebelar - manifestada por nistagmo, 
disartria, ataxia de membros e da marcha - e uma ca- 
racteristica proeminente de intoxica^ao por droga. As 
drogas que podem produzir essa sindrome incluem 
etanol, sedativos hipnoticos, anticonvulsivantes e alu- 
cinogenos. A gravidade dos sintomas esta relacionada 
a dose: doses terapeuticas de sedativos ou anticonvul¬ 
sivantes muitas vezes produzem nistagmo, mas outros 
sinais cerebelares implicam em toxicidade. 

Ataxia cerebelar induzida por drogas com fre- 
quencia esta associada com confusao; etanol e seda¬ 
tivos costumam estar associados com delirium e agi- 
ta^ao. Na maioria dos casos, e necessario somente um 
tratamento de apoio. As caracteristicas distintivas da 
intoxica^ao com cada um desses grupos de drogas sao 
discutidas detalhadamente no Capitulo 4. 

ENCEFALOPATIA DE WERNICKE 

► Patogenese 

A encefalopatia de Wernicke (ver tambem Capitulo 4) 
e um disturbio agudo compreendendo a triade clinica 
de ataxia, oftalmoplegia e confusao. Ela e causada 
pela deficiencia de tiamina (vitamina Bj) e e mais 
comum em alcoolistas cronicos, mas pode ocorrer 
como uma consequencia de ma nutri^ao decorrente 
de qualquer causa. 


Tabela 8-9 Diagnostico diferencial de ataxia cerebelar 


Aguda 


Intoxicacao por drogas: etanol, sedativo-hipnoticos, anti¬ 
convulsivantes, alucinogenos^ 

Encefalopatia de Wernicke^ 

Isquemia ou infarto vertebrobasilar^ 

Hemorragia cerebelar^ 

Disturbios inflamatorios 


Crdnica 


Esclerose multipla^'^ 

Degeneracao cerebelar alcoolica 
Degeneracao cerebelar induzida por fenitoina 
Hipotireoidismo 

Degeneracao cerebelar paraneoplasica 

Ataxias espinocerebelares autossomicas dominantes 

Ataxia-telangiectasia 

Doenca de Wilson 

Degeneracao hepatolenticular adquirida 
Doenca de Creutzfeldt-Jakob 
Tumor de fossa posterior^ 

Malformacoes da fossa posterior^ 

^Tambem pode estar associado com disfuncao vestibular central. 
^Tambem pode produzir ataxia sensorial. 

^ Achados cimicos 

O envolvimento cerebelar e vestibular pode contribuir 
com a ataxia, que afeta principal ou exclusivamente a 
marcha; as pernas sao ataxicas em somente cerca de 
um quinto dos pacientes, e os bravos em um decimo 
dos casos. A disartria e rara. Outros achados incluem 
sindrome amnesica ou estado confusional global, nis¬ 
tagmo horizontal ou combinado (horizontal e verti¬ 
cal), paralisia do reto lateral bilateralmente e ausencia 
de reflexos do tendao do calcaneo. O teste calorico 
mostra disfuncao vestibular bilateral ou unilateral. 
Tambem pode ocorrer paralisia do olhar conjugado, 
anormalidades pupilares e hipotermia. 

^ Diagnostico e tratamento 

O diagnostico deve ser suspeitado em qualquer pa- 
ciente que seja alcoolista ou em pacientes com risco 
de ma nutri^ao estabelecido pela resposta clinica a 
tiamina (100 mg por via intravenosa). As paralisias 
oculares tendem a melhorar em algumas horas; o 
nistagmo, a ataxia e a confusao aguda melhoram em 
alguns dias. O nistagmo horizontal pode persistir. A 
ataxia e completamente reversivel em somente cerca 
de 40% dos pacientes, nos quais a recupera^ao costu- 
ma ocorrer em semanas a meses. 

ISQUEMIA E INFARTO VERTEBROBASILAR 

Ataques isquemicos transitorios e acidentes vascula- 
res cerebrais (ver tambem Capitulo 13), com frequen- 
cia, estao associados com ataxia ou vertigem. 
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^ Oclusao da arteria auditiva interna 

A oclusao da arteria auditiva interna (Figura 8-9), 
que supre o nervo vestibulococlear (VIII), causa ver- 
tigem de origem vestibular central e perda auditiva 
unilateral. Este vaso pode se originar da arteria basilar 
ou da arteria cerebelar inferior anterior. A vertigem e 
acompanhada de nistagmo, com a fase rapida batendo 
em dire^ao ao lado envolvido. A perda auditiva e uni¬ 
lateral e do tipo neurossensorial. 

^ Infarto medular lateral 

Infarto medular lateral, que normalmente e causado 
por oclusao proximal da arteria vertebral, produz a 
smdrome de Wallenberg (Figura 8-10). As manifes- 
ta^oes clinicas variam, dependendo da extensao do 
infarto. 

1. Vertigem, nausea, vomitos e nistagmo resultam 
do envolvimento dos micleos vestibulares. 

2. Rouquidao e disfagia sao causadas pelo envol¬ 
vimento do micleo motor dorsal do nervo vago 
(X), do micleo solitario e do micleo ambiguo. 

3. Sindrome de Horner ipsilateral, ataxia de 
membros e perda de toda a sensibilidade so- 
bre a face, alem do tato leve e da sensibilidade 
postural nos membros sao decorrentes do en¬ 
volvimento do trato simpatico descendente, do 
pedunculo cerebelar inferior e do micleo espinal 
do nervo trigemeo (V). 

4. O comprometimento da sensibilidade dolorosa 
e termica nos membros resulta do envolvimento 
do trato espinotalamico. 

^ Infarto cerebelar 

O cerebelo e suprido por tres arterias: a arteria cere¬ 
belar superior, a arteria cerebelar inferior anterior e a 


arteria cerebelar inferior posterior (Figura 8-11). O 
territorio suprido por cada um destes vasos e altamente 
variavel, de um individuo para o outro e entre os dois 
lados do cerebelo em determinado paciente. Os pedun- 
culos cerebelares superior, medio e inferior normal¬ 
mente sao supridos pelas arterias cerebelares superior, 
anterior inferior e posterior inferior, respectivamente. 

A oclusao de qualquer arteria cerebelar pode 
causar infarto cerebelar; as sindromes clinicas pro- 
duzidas em geral sao distinguiveis somente pelos 
achados associados do tronco cerebral. Sinais de in¬ 
farto cerebelar incluem ataxia de membro ipsilate¬ 
ral, lateropulsao (queda em dire^ao ao lado da lesao 
ou, menos comumente, para o lado oposto da lesao) 
e hipotonia. Outros sinais e sintomas podem estar 
presentes, dependendo da extensao do envolvimento 
cerebelar e de tronco cerebral; esses sinais sao cefa- 
leia, nausea, vomitos, vertigem, nistagmo, disartria, 
paralisia ocular ou do olhar, fraqueza facial ou perda 
sensorial e hemiparesia contralateral ou deficit hemis- 
sensorial. Infarto ou compressao do tronco cerebral 
por edema cerebelar pode resultar em coma e obito. 

O diagnostico de infarto cerebelar e feito por TC 
ou RM, que permitem a diferencia^ao entre infarto e 
hemorragia, devendo ser feitas prontamente. A com¬ 
pressao de tronco cerebral e uma indica^ao para des- 
compressao cirurgica e ressec^ao do tecido infartado, 
que pode salvar a vida. 

^ Infarto mesencefalico paramediano 

O infarto mesencefalico paramediano, causado pela 
oclusao dos ramos penetrantes paramedianos da arte¬ 
ria basilar, afeta as fibras nervosas do nervo oculomo¬ 
tor (III) e o micleo rubro (Figura 8-12). O resultado 
(sindrome de Benedikt) e o comprometimento ipsi¬ 
lateral do nervo oculomotor (III) (produzindo parali- 



Arteria cerebral posterior 
Arteria cerebelar superior 

Arteria basilar com 
ramos pontinos 


Arteria cerebelar 
inferior anterior 


Arteria cerebelar 
inferior posterior 

Arteria vertebral esquerda 


▲ Figura 8-9 Principais arterias da fossa posterior. (Reproduzida, com permissao, de Waxman SG. Clinical Neuroana¬ 
tomy. 26th ed. New York, NY: Mc-Graw-Hill; 2010.) 
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Trato simpatico 
descendente 

Trato espinal e nucleo 
do nervo trigemeo 


Nucleo ambiguo 
Trato espinotalamico 
Oliva inferior 


Nervo hipoglosso 


Trato piramidal 


Nucleos vestibulares 


Nucleo motor dorsal 
do nervo vago 


Nucleos cuneiforme/gracil 


Nucleo solitario do 
pedunculo cerebelar 
inferior 


Sindrome de 
Wallenberg 


▲ Figura 8-10 Infarto medular lateral (sindrome de Wallenberg) mostrando a area do infarto (sombreada) e as 
estruturas anatdmicas afetadas. 


sia do reto medial com uma pupila dilatada e fixa) e 
a ataxia de membro contralateral (em geral afetando 
somente o bra^o). Sinais cerebelares resultam do en- 
volvimento do nucleo rubro, que recebe uma proje^ao 
cruzada do cerebelo na por^ao ascendente do pedun¬ 
culo cerebelar superior. 



Arteria cerebelar superior 
Arteria cerebelar inferior 
Arteria cerebelar inferior posterior 


▲ Figura 8-11 Suprimento arterial do cerebelo visto 
de cima. 


HEMORRAGIA CEREBELAR 
► Patogenese 

A hemorragia cerebelar (ver tambem Capitulo 13), 
em geral, e decorrente de doen^a vascular hiperten- 
siva; causas incomuns incluem anticoagula^ao, mal- 
forma^ao arteriovenosa, discrasia sanguinea, tumor e 
traumatismo. Hemorragias cerebelares hipertensivas 
geralmente estao localizadas na substancia branca 
profunda do cerebelo e costumam se estender para 
dentro do quarto ventriculo. 

^ Achados cimicos 

A hemorragia cerebelar causa cefaleia de inicio subi- 
to, que pode estar acompanhada de nausea, vomitos e 
vertigem, seguida de ataxia da marcha e comprome- 
timento da consciencia, que geralmente evoluem em 
um periodo de horas. 

Na apresenta^ao, os pacientes podem estar com- 
pletamente alerta, confusos ou comatosos. A pressao 
arterial em geral esta elevada, podendo existir rigidez 
de nuca. As pupilas com frequencia sao pequenas e 
reagem lentamente. Paralisia do olhar ipsilateral (com 
olhar preferencial para longe do lado da hemorragia) 
e paralisia facial periferica ipsilateral sao comuns. O 
olhar preferencial nao e superado pela estimula^ao 
calorica com agua fria. Nistagmo pode estar presente, 
e o reflexo corneano ipsilateral pode estar deprimido. 
O paciente, quando alerta, apresenta ataxia postural e 
da marcha; uma ataxia de membros e menos comum. 
No estagio tardio de compressao do tronco cerebral, 
existe espasticidade nas pernas e respostas extensoras 
plantares estao presentes. 
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A Figura 8-12 Infarto mesencefalico paramediano (sindrome de Benedikt). A area do infarto esta indicada pelo 
sombreamento. 


^ Diagnostico e tratamento 

O diagnostico de hemorragia cerebelar pode passar 
despercebido ou ser mais tardio, resultando em obito, 
caso a marcha nao seja examinada em todos os pa- 
cientes com hipertensao e cefaleia aguda ou depressao 
da consciencia. 

O LCS com frequencia e sanguinolento, mas 
a pun^ao lombar deve ser evitada, pois pode levar a 
uma sindrome de hernia^ao. O procedimento diag¬ 
nostico de escolha e a TC. O tratamento consiste em 
evacua^ao cirurgica do hematoma, um procedimento 
que pode salvar vidas. 

DISTURBIOS INFLAMATORIOS 
^ Infeccao viral 

A ataxia cerebelar causada por infeccao viral e uma 
das principals manifesta^oes da encefalite de Saint 
Louis e tambem e observada na demencia associada 
ao HIV e na meningoencefalite decorrente de varice- 
la, parotidite, poliomielite, mononucleose infecciosa e 
coriomeningite linfodtica. 

^ Infeccao bacteriana 

Infeccao bacteriana e uma causa incomum de ataxia 
cerebelar, mas 10 a 20% dos abscessos cerebrals estao 
localizados no cerebelo, e a ataxia pode ser uma carac- 
teristica da meningite por Listeria monocytogenes em 
adultos, ou Haemophilus influenzae em crian^as. Le¬ 
gionella pneumophila tambem pode produzir uma sin- 
drome cerebelar sem evidencia clinica de meningite. 

^ Ataxia cerebelar aguda da infancia 

A ataxia cerebelar aguda da infancia e caracterizada 
por ataxia grave da marcha, que segue uma infeccao 


viral aguda ou vacina^ao e em geral se resolve com- 
pletamente em alguns meses. 

^ Encefalomielite disseminada aguda 

Uma desmieliniza^ao idiopatica e imunologicamente 
mediada da substancia branca cerebelar pode produ¬ 
zir ataxia, frequentemente, associada com disturbio 
da consciencia, convulsoes, sinais neurologicos focais 
ou mielopatia (Capitulo 9). 

^ Variante de Fisher da sindrome de 
Guillain-Barre 

Ataxia, oftalmoplegia e arreflexia constituem esta va¬ 
riante da sindrome de Guillain-Barre, que se apresenta 
mais comumente com paralisia ascendente (Capitulo 
9). Os sintomas se desenvolvem durante alguns dias. A 
ataxia afeta principalmente a marcha e o tronco, com 
um envolvimento menor dos membros individuals; a 
disartria e incomum. No LCS, pode haver um aumen- 
to da proteina. A insuficiencia respiratoria e rara, e a 
evolu^ao costuma ser gradual; a recupera^ao completa 
frequentemente ocorre em semanas a meses. 


DISTURBIOS CRONICOS 


ESCLEROSE MULTIPLA 
► Patogenese 

A esclerose multipla (ver tambem Capitulo 9) se ca- 
racteriza clinicamente por disfun^ao neurologica re- 
mitente e recorrente em multiplos locals do sistema 
nervoso central, podendo incluir vias vestibulares, 
cerebelares e sensoriais. Os sinais e sintomas estao 
associados com desmieliniza^ao e perda axonal, que 
afetam principalmente a substancia branca. 
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^ Achados ch'nicos 

O nistagmo e um dos achados mais comuns. Disar- 
tria tambem costuma ocorrer, e a vertigem nao e tao 
frequente. Uma ataxia da marcha e uma queixa de 
apresenta^ao em 10 a 15% dos pacientes e em geral e 
decorrente do envolvimento cerebelar. Sinais cerebe- 
lares estao presentes em cerca de um ter^o dos pacien¬ 
tes ao primeiro exame, e geralmente se desenvolvem 
no dobro desse mimero. A ataxia de membros e co¬ 
mum, costuma ser bilateral e tende a afetar ambas as 
pernas ou os quatro membros. 

^ Diagnostico 

O diagnostico baseia-se fortemente em uma histo- 
ria de episodios multiplos de disfun^ao neurologica, 
separados no tempo e no espa^o. Podem ser encon- 
tradas evidencias de lesoes subclinicas, como neurite 
optica e oftalmoplegia internuclear, sinais piramidais 
ou evidencias laboratoriais. A analise do LCS pode 
revelar bandas oligoclonais, aumento de IgG, aumen- 
to de proteina ou uma leve pleocitose linfocitica. O 
registro de respostas evocadas visuais, auditivas ou 
somatossensoriais (Capitulo 2) tambem pode docu- 
mentar locals de envolvimento subclinico. A TC ou a 
RM mostra areas de desmieliniza^ao. 

► Tratamento 

O tratamento e discutido no Capitulo 9. 

DEGENERACAO CEREBELAR ALCOOLICA 

► Patogenese 

Nos alcoolistas cronicos, pode ocorrer o desenvolvi- 
mento de uma sindrome cerebelar caracteristica, pro- 
vavelmente como resultado de deficiencia nutricional. 
Altera^oes degenerativas no cerebelo sao amplamente 
restritas ao verme cerebelar (Figura 8-13), que tam¬ 
bem e o local de envolvimento cerebelar na encefalo- 
patia de Wernicke. 



Perda de celulas de Purkinje |_| 

▲ Figura 8-13 Distribuicao da doenca na degenera- 
cao cerebelar alcoolica. Incidencia mediossagital do cere¬ 
belo, mostrando perda de celulas de Purkinje, confinada 
ao verme superior. 

A ataxia da marcha e uma caracteristica univer¬ 
sal e quase sempre e o problema que leva o paciente a 
procurar ajuda medica. As pernas tambem estao ataxi- 
cas no teste calcanhar-joelho em cerca de 80% dos pa¬ 
cientes. Achados comuns associados incluem deficits 
sensoriais distais no pe e ausencia de reflexos do ten- 
dao do calcaneo, resultantes de polineuropatia. Ataxia 
dos bravos, nistagmo, disartria, hipotonia e instabili- 
dade do tronco sao observados com menor frequencia. 
A TC ou a RM pode mostrar atrofia cerebelar (Figura 
8-14), mas este e um achado inespecifico. 

^ Tratamento 

Nao existe um tratamento especifico a disposi^ao, 
mas os pacientes devem receber tiamina em decor- 
rencia do papel aparente desempenhado pela defi¬ 
ciencia de tiamina na patogenese da encefalopatia de 
Wernicke, uma sindrome relacionada. 


^ Caracten'sticas cimicas 

A degenera(;:ao cerebelar alcoolica e mais comum em 
homens e geralmente tern seu inicio entre os 40 e 60 
anos. Pacientes afetados tern uma historia tipica de in- 
gestao diaria de alcool ou compulsao para beber, com 
dura(;:ao de 10 anos ou mais, com inadequa(;:ao dietetica 
associada. A maioria dos pacientes passou por outras 
complica^oes medicas do alcoolismo, como doenca 
hepatica, delirium tremens, encefalopatia de Wernicke 
ou polineuropatia. O disturbio em geral tern um inicio 
insidioso e progride de modo gradual, eventualmente 
atingindo um nivel de plato em rela^ao ao deficit. Uma 
progressao durante semanas a meses e mais comum, 
mas, em alguns casos, a ataxia aparece abruptamente. 


DEGENERACAO CEREBELAR INDUZIDA 
POR TOXINAS 

As cdulas de Purkinje e as celulas granulosas do ce¬ 
rebelo sao seletivamente vulneraveis a varias toxi- 
nas. Estes componentes podem causar degenera^ao 
cerebelar associada com nistagmo, disartria e ataxia 
afetando os membros, o tronco e a marcha. Alem 
do alcool (discutido previamente), drogas e outras 
toxinas que podem produzir essa sindrome incluem 
o anticonvulsivante fenitoina; o estabilizador do 
humor litio; o antiarritmico amiodarona; as drogas 
anticancer fluorouracil e citarabina; o inalante tolue- 
no, usado por viciados em drogas ilicitas, e os metais 
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A Figura 8-14 TC na degeneracao cerebelar alcoolica, 
mostrando atrofia acentuada do verme cerebelar, com 
preservacao relativa dos hemisferios cerebelares. (Corte- 
sia de A. Gean.) 


pesados: chumbo, mercurio e talio. O tratamento e a 
suspensao dos agentes causais e, para o fluorouracil, a 
administra^ao de tiamina (vitamina B^). No entanto, 
as smdromes cerebelares induzidas por toxinas po- 
dem ser irreversiveis. 

HIPOTIREOIDISMO 


Terapia de reposi^ao com levotiroxina, 25 a 
50 |jLg, aumentada gradualmente para 100 a 200 |jLg/ 
dia por via oral, em geral produz uma melbora defini- 
tiva, mas incompleta. 

DEGENERACAO CEREBELAR 
PARANEOPLASICA 

► Patogenese 

A degeneracao cerebelar pode ocorrer como um efei- 
to remoto (paraneoplasico) de um cancer sistemico. 
Cancer pulmonar (em especial de pequenas celulas), 
cancer ovariano, doen^a de Hodgkin e cancer de 
mama sao as neoplasias mais comumente associadas. 

A degeneracao paraneoplasica afeta difusamente 
o verme cerebelar e os bemisferios. O mecanismo pa- 
togenico, em muitos casos, parece envolver anticor- 
pos onconeurais, que apresentam uma reacao cruza- 
da com os antigenos de celulas tumorais e celulas de 
Purkinje cerebelares. 

^ Achados cimicos 

Os sintomas cerebelares podem aparecer antes ou 
depois do diagnostico de um cancer sistemico e nor- 
malmente se desenvolvem durante meses. Embora o 
disturbio em geral progrida de modo constante, pode 
se estabilizar; foi descrita remissao com tratamento da 
neoplasia subjacente. 

Ataxia da marcba e de membros e caracteristica- 
mente proeminente, e disartria ocorre na maioria dos 
casos. Os membros podem ser afetados assimetrica- 
mente. O nistagmo e raro. Envolvimento paraneopla¬ 
sico de outras regiOes do sistema nervoso central pode 
produzir disfagia, demencia, disturbios da memoria, 
sinais piramidais ou neuropatia. 


O bipotireoidismo pode causar uma sindrome ce¬ 
rebelar subaguda ou cronicamente progressiva, que 
e mais comum em mulberes de meia-idade ou mais 
idosas. Os sintomas se desenvolvem em meses a anos. 
Sintomas sistemicos de mixedema costumam prece- 
der o disturbio cerebelar, mas os pacientes ocasional- 
mente se apresentam primeiro com ataxia. 

A ataxia da marcba esta universalmente presente, 
sendo o acbado mais evidente. A ataxia de membros 
tambem e comum e pode ser assimetrica. Disartria 
e nistagmo ocorrem menos frequentemente. Outros 
disturbios neurologicos relacionados ao bipotireoi¬ 
dismo podem coexistir com envolvimento cerebelar, 
incluindo perda auditiva neurossensorial, sindrome 
do tunel do carpo, neuropatia ou miopatia. 

Estudos laboratoriais mostram niveis reduzidos 
de bormonios da tireoide, aumento do bormonio ti- 
reoestimulante e, frequentemente, aumento da pro- 
teina no ECS. 


^ Diagnostico 

Anticorpos onconeurais, como anti-Yo (cancer 
de ovario e mama), anti-Hu (cancer pulmonar de 
pequenas cdulas) ou anti-Ri (cancer de mama), po¬ 
dem ser eventualmente detectados no sangue (Tabela 
8-10). O ECS pode apresentar pleocitose linfocitica 
leve ou proteina aumentada. 

O diagnostico de degeneracao cerebelar para¬ 
neoplasica e mais dificil quando os sintomas neuro¬ 
logicos precedem a descoberta de um cancer subja¬ 
cente. A ocorrencia frequente de disartria e disfagia 
ajuda a distinguir essa condi^ao de outras sindro- 
mes cerebelares, produzidas por alcoolismo cronico 
ou bipotireoidismo. A ataxia dos bravos sugere que 
o alcool e uma causa improvavel. Encefalopatia de 
Wernicke sempre deve ser considerada, uma vez 
que os pacientes com cancer sao suscetiveis a ma 
nutri^ao. 
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Tabela 8-10 Anticorpos onconeurais associados com degeneracao cerebelar paraneoplasica e smdromes 
paraneoplasicas relacionadas 


Anti'geno 


Smdrome 

Hu 

Yo 

Ri 

CV2 

Ma 

Anfifisina 

Tr Zk4 mGluRI^ 

VGKC" 

vGce 

gad" 

Sistema nervoso central 

Degeneracao cerebelar 

-E 

-E 

-E 

-E 

-E 

-E 

-E -E -E 


-E 

-E 

Encefalite limbica 

+ 




-E 

-E 


-E 


-E 

Encefalomielite 

-E 



-E 


-E 

-E 




Opsoclono-mioclonia 

Pessoa rigida 



-E 



-E 




-E 

Sistema nervoso periferico 

Neuronopatia sensorial 

+ 










Neuromiotonia 








-E 



Lambert-Eaton 









-E 



^Receptor metabotropico de glutamato, tipo 1. 

^Canai de potassio voltagem-dependente. 

^Canal de calcio voltagem-dependente, tipo P/Q. 

'’Acido glutamico descarboxilase. 

Adaptada de DalmauJ, Rosenfeld MR. Paraneoplastic syndromes of the CNS. Lancet Neurol. 2008;7:327-340 and Pelosof LC, Gerber DE. Para¬ 
neoplastic syndromes: an approach to diagnosis and treatment. Mayo Clin Proc. 2010;85:838-854. 


^ Tratamento 

O tratamento e dirigido para o tumor subjacente, sen- 
do suplementado em alguns casos com imunoterapia 
(p. ex., imunoglobulina intravenosa, 400 a 1.000 mg/ 
dia, ate uma dose total de 2 a 3 g; metilprednisolona, 
ate 1 g/dia por via intravenosa; prednisona, 1 mg/kg/ 
dia por via oral; plasmaferese; ciclofosfamida, 2 mg/ 
kg/dia por via oral, ou rituximabe, 375 mg/rn por via 
intravenosa a cada mes, durante quatro meses). 

ATAXIA ESPINOCEREBELAR AUTOSSOMICA 
DOMINANTE 

A ataxia espinocerebelar (SCA, de spinocerebellar 
ataxia) autossomica dominante engloba um grupo 
de disturbios geneticos e clinicamente heterogeneos 

(Tabela 8-11). 

► Genetica 

Pelo menos tres tipos de muta^oes podem produzir 
SCA autossomica dominante: expansao de repeti^oes 
do CAG trinucleotideo codificando para tratos po- 
liglutamina (poliQ), expansao de repeti^oes tri ou 
pentanucleotideos em regioes nao codificantes e mu- 
ta^oes de ponto (Figura 8-15). Destes, os disturbios 
poliQ sao os mais comuns e mais bem caracterizados, 
afetando uma grande varia^ao de classes proteicas, 
incluindo canais de ions, receptores, enzimas e protei- 
nas citoesqueleticas. 


Uma caracteristica surpreendente dos transtor- 
nos poliQ e que a expansao trinucleotideo e instavel 
e tende a aumentar ainda mais com o tempo. Isso e 
responsavel pelo fenomeno de antecipa^ao, no qual 
a idade de inicio diminui, a gravidade da doen^a au- 
menta, ou ambos, em gera^oes sucessivas. 

Adicionalmente as SCAs, os disturbios poliQ 
incluem atrofia muscular bulbospinal (doen^a de 
Kennedy, Capitulo 9) e doen^a de Huntington (Ca- 
pitulo 11). 

► Patogenese 

Expansoes poliQ conferem um ganho toxico de fun- 
^ao sobre a proteina-alvo. O trato poliQ anormalmen- 
te longo predispoe a proteina a altera^oes conforma- 
cionais, dobramento incorreto e clivagem proteolitica 
(Figura 8-16). Consequentemente, fragmentos pro- 
teicos propensos a agrega^ao sao gerados e, em alguns 
casos, translocam do citoplasma ate o micleo. Acredi- 
ta-se que a disfun^ao e a morte neuronal resultem de 
alguma combina^ao de toxicidade direta de proteinas 
anormais sobre seus agregados citoplasmaticos ou nu- 
cleares; disturbio de fun^ao proteossomal, transporte 
axonal ou fun^ao nuclear, e intera^oes entre proteinas. 

^ Achados cimicos 

As SCAs autossomicas dominantes mostram varia^ao 
clinica consideravel, mesmo em uma familia determi- 
nada. Em geral, estao associadas com inicio na idade 
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Tabela 8-11 Caracteristicas geneticas e clinicas das ataxias espinocerebelares (SCAs) autossomicas dominantes 


Doenca 

Gene 

Protema 

Repeticao^ 

Smdrome^ 

SCA1 

ATXN1 

Ataxina 1 

CAG, 

ADCAI 

SCA2 

ATXN2 

Ataxina 2 

CAG, 

ADCAI 

SCA3/DMJ 
(doenca de Ma- 
chado-Joseph) 

ATXN3 

Ataxina 3 

CAG, 

ADCAI 

SCA4 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Neuropatia sensorial 

SCAS 

SPTBM2 

(3-III espectrina 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA 6 

CACNA1A 

Canal de calcio, tipo P/Q, voltagem- 
-dependente, subunidade 

CAG, 

ADCA III 

SCA7 

ATXN7 

Ataxina 7 

CAG, 

ADCA II 

SCAS 

Desconhecido 

Desconhecida 

CAGy[CTGj 

ADCAI 

SCA9 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

ADCAI 

SCA10 

ATXN10 

Ataxina 10 

[ATTCTJ 

ADCA III 

SCA11 

TTBK2 

Tau tubulina quinase 2 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA12 

PPP2R2B 

Protema fosfatase 2, subunidade regula- 
toria B, isoforma (3 

CAG, 

ADCAI 

SCA13 

KCNC3 

Canal de potassio, voltagem-dependente, 
subfamilia s/tonz-relacionada, membro 3 

Nenhuma 

Inicio na infancia, retardo 
mental 

SCA14 

PRKCG 

Proteina-quinase C, subunidade 7 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA15 

ITPR1 

Receptor inositol 1,4,5-trifosfato, tipo 1 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA16 

ITPR1 

Receptor inositol 1,4,5-trifosfato, tipo 1 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA17 

TBP 

Protema de ligacao TATA box 

CAG, 

ADCAI 

SCA18 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Atrofia muscular, deficit 
sensorial 

SCA19 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Defeito cognitivo leve 

SCA20 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Disfonia, tremor de palato 

SCA21 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Sinais extrapiramidais 

SCA22 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA23 

PDYN 

Prodinorfina 

Nenhuma 

Tremor, discinesia 

SCA25 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

Ataxia, neuropatia sensorial 

SCA26 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA27 

FGF14 

Fator 14 do crescimento de fibroblasto 

Nenhuma 

ADCAI 

SCA28 

AFG3L2 

Gene familiar ATPase 2 semelhante ao 3 

Nenhuma 

ADCAI 

SCA30 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

ADCA III 

SCA31 

BEAN! 

Expressa no cerebro, associada com NEDD4 

[TGGAAJ 

ADCA III 

SCA32 

Desconhecido 

Desconhecida 

Nenhuma 

ADCAI 

SCA35 

TGM6 

Proteina-glutamina 7 -glutamiltransferase 6 

Nenhuma 

ADCAI 

SCA36 

N0P56 

Protema nuclear 56 

Nenhuma 

Doenca do neuronio motor 


^XYZ^, repeticao de trinucleotideo XYZ expandido; VWXYZ^, repeticao de pentanucleotideo VWXYZ expandido. CAG, repete o codigo para tratos 
poliglutamina; os colchetes indicam repeticoes nao codificadas. 

^ADCA I inclui ataxia, disartria, sinais piramidais, sinais extrapiramidais, oftalmoplegia e demencia; ADCA II inclui ataxia, disartria e maculopatia 
pigmentar; ADCA III inclui ataxia, disartria e, algumas vezes, sinais piramidais leves. Adaptada de www.neuro.wustl.edu. 
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Ataxias autossomicas 
dominantes 


Ataxias autossomicas 
recessivas 



A Figura 8-15 Mecanismos geneticos nas ataxias hereditarias. As ataxias autossomicas dominantes incluem as 
ataxias espinocerebelares (SCAs), a atrofia dentatorrubropalidoluisiana (DRPLA) e as ataxias episodicas (EAs). As ataxias 
autossomicas recessivas incluem a ataxia de Friedreich (FA, de Friedreich ataxia), a sindrome tremor-ataxia associada 
ao X fragil (FXTAS, de fragile X-associated tremor-ataxia syndrome) e a ataxia-telangiectasia (AT). Em algumas SCAs, 
mas nao em todas, observa-se dois modos distintos de hereditariedade autossdmica dominante. Em uma delas (em 
Qzulno figura), existe uma expansao patologica de uma repeticao de trinucleotideo CAG na regiao codificadora de urn 
gene afetado, que e traduzida em urn trato poliglutamina (PoliQ) anormalmente longo dentro da proteina (p. ex., SCA 
1, 2, 3, 6, 7, 8,12 ou 17). Na outra (em marrom na figura), existe uma expansao patologica de uma repeticao de urn tri 
ou pentanucleotideo em regioes nao codificadoras (NCRs, de noncoding regions) da proteina que, embora nao transla- 
dadas, interferem com a funcao da proteina (p. ex., SCAS, 10 ou 31). Duas ataxias autossomicas recessivas, FA e FXTAS, 
tambem envolvem repeticoes de trinucleotideo em regioes nao codificadoras. 


adulta e sindrome cerebelar lentamente progressiva, 
na qual a ataxia da marcha e uma caracteristica pre- 
coce e proeminente. Achados extracerebelares sao co- 
muns, incluindo envolvimento cognitivo, piramidal, 
extrapiramidal, do neuronio motor, do nervo perife- 
rico ou macular. 

As SCAs mais comuns sao 1, 2, 3, 6 e 7. A SCAT 
produz ataxia da marcha, ataxia de membros e disar- 
tria, com envolvimento do tronco cerebral, mas pouca 
anormalidade cognitiva. A SCA2 se caracteriza pela 
associa^ao de ataxia e disartria, com movimentos 
oculares sacadicos lentos e polineuropatia. A SCA3 
(doen^a de Machado-Joseph) e especialmente co¬ 
mum em pacientes com um ancestral portugues; a 
ataxia e acompanhada de retra^ao palpebral, pisca- 
mento reduzido, oftalmoplegia externa, disartria, dis- 
fagia e, algumas vezes, parkinsonismo ou neuropatia 
periferica. A SCA6 e comparativamente menos grave 
e progride de modo mais lento, sendo mais limitada 
ao envolvimento cerebelar que as demais SCAs. A 
SCA7 e distinguida pela degenera^ao retiniana levan- 
do a cegueira, alem da ataxia. 

A atrofia do cerebelo e, algumas vezes, a atrofia 
do tronco cerebral podem ser aparentes na TC ou na 
RM (Figura 8-17). No entanto, o diagnostico definiti- 
vo e feito pela demonstra^ao dos defeitos conhecidos 
do gene SCA no exame genetico. Nao existe tratamen- 
to especifico para as SCAs, mas terapia ocupacional e 
fisioterapia, alem de dispositivos que auxiliam a de- 
ambula^ao, podem ser uteis; o aconselhamento gene¬ 
tico pode estar indicado. 


OUTRAS ATAXIAS CEREBELARES 
AUTOSSOMICAS DOMINANTES 

^ Atrofia dentatorrubropalidoluisiana 

A atrofia dentatorrubropalidoluisiana (DRPLA, de 
dentatorubral pallidoluysian atrophy) e um disturbio 
hereditario dominante que resulta de uma expan¬ 
sao poliglutamina no gene ATNl que codifica para 
a proteina atrofina 1. A DRPLA causa ataxia, coreia, 
demencia, convulsoes e mioclonias. Por suas caracte- 
risticas extrapiramidais proeminentes, esse disturbio e 
discutido no Capitulo 11. 

^ Ataxias episodicas 

Ataxias episodicas sao disturbios autossomicos domi¬ 
nantes caracterizados por crises transitorias de ataxia 
cerebelar, que podem ser precipitadas por estresse 
fisico ou emocional. A ataxia episodica 1 (EAl, de 
episodic ataxia 1) resulta de muta^oes no gene KC- 
NIA, que codifica para o canal de potassio voltagem- 
-dependente Kvl.l. As crises podem durar segundos 
a minutos e podem ocorrer varias vezes ao dia; mio- 
quimia - um movimento muscular involuntario tipo 
tremor - costuma ocorrer entre os episodios. EA2 e 
causada por muta^5es no gene CACNAIA, que codi¬ 
fica para a subunidade do canal de calcio tipo P/Q 
voltagem-dependente; esse gene tambem esta afetado 
na SCA6 e na enxaqueca familiar hemiplegica (Capi¬ 
tulo 6). As crises sao mais prolongadas que na EA2, 
durando varias horas; o nistagmo e a ataxia lentamen- 
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Citoplasma 


QnQQQQ 


I Misfolding 


QnQQQQ 


I Clivagem 


I Agregagao 



A Figura 8-16 Mecanismos propostos para o processamento e a toxicidade de poliQ proteina. Nas doencas poliQ 
que incluem varias ataxias espinocerebelares autossdmicas dominantes, urn gene contendo uma repeticao de trinu- 
cleotideo CAG (CAGJ passa por mutacao por expansao da repeticao. A proteina anormal resultante (Q^QQQQ) contem 
urn trato poliQ anormalmente longo, que induz alteracoes conformacionais que promovem ma-formacao (misfolding). 
A proteina que passou por ma-formacao esta sujeita a clivagem proteolitica, que gera fragmentos anormais e possivel- 
mente toxicos, que tambem podem ter uma tendencia aumentada a translocacao do citoplasma para o nucleo, agre- 
gacao ou ambas. Como urn resultado desses eventos, a funcao neuronal esta comprometida, e os neurdnios podem, 
eventualmente, morrer. Ainda nao se sabe como ocorre a neurotoxicidade e a morte neuronal, mas podem existir mul¬ 
tiples mecanismos, e estes podem diferir nas doencas poliQ. Possiveis fatores contribuintes incluem toxicidade direta 
de monomeros ou oligdmeros de proteinas malformadas ou clivadas, ou agregados citoplasmaticos (em vermelho no 
figure)) comprometimento da degradacao proteossomal, do transporte axonal ou da funcao nuclear, e interaedes entre 
proteinas poliQ e outras proteinas celulares. 


te progressiva persistem entre os episodios agudos. A 
acetazolamida (500 mg por via oral quatro vezes ao 
dia) muitas vezes pode prevenir ou aliviar os sintomas 
agudos na EA2. EA5 tambem afeta canais de calcio 
voltagem-dependentes, mas nesse caso a mutagao en- 
contra-se em CACNB4, que codifica a subunidade |3. 
EA6 e decorrente de mutagoes em SLC1A3, que codi¬ 
fica o transportador de glutamato glial EAATl. A cap- 
tagao de glutamato esta diminuida, levando a um au- 
mento da entrada excitatoria nas celulas de Purkinje 
cerebelares. Acredita-se que EAl e EA6 prejudiquem 
a fungao do canal por efeitos negativos dominantes, 
enquanto EA2 envolve haploinsuficiencia; o mecanis- 
mo em EA5 e incerto. 

ATAXIA-TELANGIECTASIA 

► Patogenese 

Ataxia-telangiectasia (tambem conhecida como 
sindrome de Louis-Bar) e um disturbio com here- 
ditariedade autossomica recessiva, com inicio na 
infancia. Esse disturbio resulta de mutagoes de per- 
da de fungao no gene ataxia-telangiectasia mutado 
(ATM), que codifica para uma proteina-quinase 
serina/treonina relacionada a fosfatidilinositol-3- 
-quinase. Foram descritas delegoes, insergoes e 


substituigoes. Um defeito no reparo de quebras na 
cadeia dupla de DNA parece estar envolvido na pa¬ 
togenese. 

^ Achados cimicos 

A ataxia-telangiectasia se caracteriza por ataxia cere- 
belar progressiva, telangiectasias oculocutaneas, in- 
feegoes sinusais e pulmonares, e tumores linfoides. 

Todos os pacientes sofrem de degeneragao pancerebe- 
lar progressiva, caracterizada por nistagmo, disartria 
e ataxia da marcha, de membros e do tronco. Coreoa- 
tetose, perda da sensibilidade vibratoria e postural nas 
pernas, arreflexia e disturbios dos movimentos ocula- 
res voluntarios sao achados praticamente universais. 
Deficiencia mental costuma ser observada na segunda 
decada. 

Telangiectasia oculocutanea em geral aparece 
na idade adolescente. As conjuntivas bulbares sao as 
primeiras afetadas, seguidas pelas areas expostas a luz 
solar, incluindo orelhas, nariz, face e fossa antecubital 
e poplitea. As lesoes vasculares, que raramente san- 
gram, poupam o sistema nervoso central. 

Comprometimento imunologico geralmente se 
torna evidente na infancia mais tardia, com infeegoes 
sinopulmonares recorrentes em mais de 80% dos pa¬ 
cientes. Processos malignos ocorrem em cerca de um 
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A Figura 8-17 TC na atrofia espinocerebelar, mos- 
trando urn cerebelo e tronco cerebral atrofico. (Cortesia 
de A. Gean.) 


ter^o dos pacientes e incluem linfoma nao Hodgkin, 
leucemia e doen^a de Hodgkin. 

Outros achados clinicos comuns sao altera^oes 
progericas da pele e do cabelo, hipogonadismo e dia¬ 
betes melito insulino-dependente. As anormalidades 
laboratoriais caracteristicas incluem redu^ao dos 
niveis circulantes de IgG2, IgA e IgE e eleva^ao da 
a-fetoproteina e dos niveis de antigeno carcinoem- 
brionico. 

Como as manifesta^oes vasculares e imunologi- 
cas da ataxia-telangiectasia ocorrem depois dos sin- 
tomas neurologicos, a condi^ao pode ser confundida 
com ataxia de Friedreich, que tambem se manifesta 
na infancia (ver adiante). A ataxia-telangiectasia pode 
ser distinguida por seu inicio mais precoce (antes dos 
quatro anos), associa^ao com coreoatetose e ausencia 
de cifoescoliose. 

Nao existe tratamento especifico para ataxia- 
-telangiectasia, mas antibioticos sao uteis no trata¬ 
mento de infec^oes. Raios X devem ser evitados em 
decorrencia da hipersensibilidade a radia^ao ioni- 
zante presente nesse disturbio. 

DOENCA DE WILSON 

Sintomas cerebelares podem ocorrer na doen^a de 
Wilson, um disturbio do metabolismo do cobre, ca- 
racterizado por deposi^oes de cobre em diversos teci- 
dos. A doen^a de Wilson e um disturbio autossomico 
recessivo, que resulta de muta^oes no gene ATP7B, 
que codifica para o polipeptideo p de uma ATPase de 
transporte do cobre. Como as caracteristicas extrapi- 


ramidais em geral sao as manifesta^oes neurologicas 
mais proeminentes, a doen^a de Wilson e discutida 
mais detalhadamente no Capitulo 11. 

DOENCA DE CREUTZFELDT-JAKOB 

A doen^a de Creutzfeldt-Jakob e descrita no Capitu¬ 
lo 5 como uma doen^a prionica que causa demencia. 
Sinais cerebelares estao presentes em cerca de 60% 
dos casos, e os pacientes apresentam ataxia em cerca 
de 10% dos casos. O envolvimento cerebelar e difu- 
so, mas o verme com frequencia e mais gravemente 
afetado. Diferente da maioria dos demais disturbios 
cerebelares, a deple^ao de celulas granulosas costuma 
ser mais pronunciada do que a perda de celulas de 
Purkinje. 

Pacientes com manifesta^oes cerebelares da 
doen^a de Creutzfeldt-Jakob relatam mais frequen- 
temente ataxia da marcha como queixa inicial. A 
demencia costuma ser evidente nesse momento, e 
disfun^ao cognitiva se desenvolve eventualmente. 
Nistagmo, disartria, ataxia do tronco e ataxia de 
membros estao presentes inicialmente em cerca da 
metade dos pacientes com a forma ataxica da doen^a 
de Creutzfeldt-Jakob. A evolu^ao se caracteriza por 
demencia progressiva, mioclonias e disfun^ao extra- 
piramidal e piramidal. O obito normalmente ocorre 
dentro de um ano depois do inicio do quadro. 

TUMORES DE FOSSA POSTERIOR 

Os tumores de fossa posterior causam sintomas cere¬ 
belares quando se originam no cerebelo ou quando o 
comprimem a partir de fora. Os tumores cerebelares 
mais comuns em crian^as sao os astrocitomas e os 
meduloblastomas, enquanto as metastases de locais 
primarios situados fora do sistema nervoso predomi- 
nam nos adultos (Tabela 8-12). 

^ Achados cimicos 

Pacientes com tumores cerebelares apresentam-se 
com cefaleia decorrente de aumento da pressao intra- 
craniana ou com ataxia. Nausea, vomitos, vertigem, 
paralisias de nervos cranianos e hidrocefalia sao co¬ 
muns. A natureza dos achados clinicos varia com a 
localiza^ao do tumor. A maioria das metastases esta 
localizada nos hemisferios cerebelares, causando si¬ 
nais cerebelares assimetricos. Meduloblastomas e 
ependimomas, por sua vez, tendem a se originar na 
linha media, com envolvimento precoce do verme e 
hidrocefalia. 

^ Diagnostico e tratamento 

Como na maioria dos tumores cerebrais, a TC ou a 
RM sao extremamente uteis para o diagnostico, mas a 




23 


NEUROLOGIA CUNICA 


Tabela 8-12 Tumores do cerebelo 


Tipo 

Porcentagem 
de todos 
os tumores 
cerebelares 

Porcentagem 
dos tumores 
cerebelares 
em adultos 
(> 20 anos) 

Metastases 

36 

56 

Astrocitoma 

28 

10 

Meduloblastoma 

16 

9 

Schwannoma 

4 

7 

Hemangioblastoma 

4 

5 

Meningioma 

4 

5 

Ependimoma 

2 

1 

Outros 

6 

7 


Dados de Gilman S, Bloedel JR, Lechtenberg R. Disorders of the Cere¬ 
bellum. Vol 21 of Contemporary Neurology Series. Philadelphia, PA: 
FA Davis; 1981, p. 334. 


biopsia pode ser necessaria para a caracteriza^ao his- 
tologica. Os metodos de tratamento incluem ressec^ao 
cirurgica, irradia^ao e quimioterapia. Os corticoides 
sao uteis para controlar o edema associado ao tumor. 

1. Metastases - a partir do pulmao e da mama e, 
menos frequentemente, de outros locals - sao os 
tumores mais comuns do cerebelo, em especial 
em adultos. O local do tumor primario pode ou 
nao ser evidente no momento em que o pacien- 
te se apresenta com envolvimento do sistema 
nervoso central. Se o local nao for evidente, um 
exame cuidadoso das mamas e da pele, raios X 
de torax, exame urinario e testes para verificar a 
presen^a de sangue oculto nas fezes podem levar 
ao diagnostico. Em pacientes com metastases 
cerebelares, o prognostico costuma ser pior do 
que para pacientes com lesoes supratentoriais. 
Pacientes com carcinoma de mama tendem a 
sobreviver por mais tempo do que aqueles com 
tumores pulmonares primarios. 

2. Astrocitomas cerebelares geralmente ocorrem 
entre os 2 e 20 anos, mas pacientes mais velhos 
tambem podem ser afetados. Esses tumores com 
frequencia sao histologicamente benignos e tern 
aspecto cistico. Os sintomas de hipertensao in- 
tracraniana, incluindo cefaleia e vomitos, nor- 
malmente precedem o inicio da disfun^ao cere- 
belar em varios meses. O astrocitoma cerebelar 
e potencialmente curavel, desde que uma ressec- 
^ao cirurgica completa seja possivel. 

3. Meduloblastoma e comum em crian^as, mas 
raro em adultos. Esse tumor parece se originar 
das cdulas progenitoras neuronals da camada 
granular do cerebelo, com muta^oes ativadoras 


na via sinalizadora de Hedgehog, ou das celu- 
las progenitoras do tronco cerebral dorsal, com 
muta^oes ativadoras na via Wnt. Em contraste 
com os astrocitomas, os meduloblastomas ten¬ 
dem a ser altamente malignos. Com frequen¬ 
cia, disseminam-se pelo espa^o subaracnoide e 
ventriculos, podendo metastatizar para fora do 
sistema nervoso. Enquanto os meduloblastomas 
da infancia estao localizados na linha media, os 
tumores que come^am na idade adulta em geral 
se originam lateralmente. Cefaleia, vomitos, ata¬ 
xia e deteriora^ao visual sao sintomas comuns de 
apresenta^ao. Hemiataxia e um achado frequente 
em adultos, decorrente da localiza^ao hemisfe- 
rica da maioria dos tumores. Ataxia da marcha, 
papiledema, nistagmo, paralisia facial e rigidez 
de nuca tambem sao comuns. Sem tratamento, 
o meduloblastoma causa obito em poucos meses 
apos sua apresenta^ao. O tratamento com ressec- 
^ao cirurgica parcial, descompressao e irradia^ao 
craniospinal pode prolongar a sobrevida por 
anos. Desenvolvimento dos tumores na idade 
adulta e sexo feminino sao fatores prognosticos 
favoraveis. 

4. Neuromas aciisticos foram discutidos previa- 
mente como uma causa de disfun^ao do nervo 
vestibular. O crescimento desse tumor ou de ou¬ 
tros tumores menos comuns do angulo cerebelo- 
pontino pode resultar em compressao do hemis- 
ferio cerebelar ipsilateral, causando hemiataxia, 
associada aos sintomas precoces de vertigem e 
perda auditiva. Esses tumores sao histologica¬ 
mente benignos e com frequencia podem ser 
completamente ressecados. 

5. Hemangioblastoma e um tumor benigno raro 
que em geral afeta adultos. Pode ser uma anor- 
malidade isolada ou uma caracteristica da doen^a 
de von Hippel-Lindau, que resulta de uma muta- 
^ao dominante no gene supressor tumoral VHL. 
Caracteristicas de doen^a de von Hippel-Lindau 
associadas incluem hemangioblastoma da retina; 
cistos renais, pancreaticos ou de outras visceras, 
e policitemia. Os pacientes apresentam cefaleia, e 
os achados comuns de exame incluem papilede¬ 
ma, nistagmo e ataxia. O tratamento e a ressec- 
^ao cirurgica. 

6. Meningiomas da fossa posterior constituem 
9% de todos os meningiomas. Sao tumores be¬ 
nignos, derivados de cdulas da aracnoide e que 
envolvem o cerebelo indiretamente por meio de 
compressao. As localiza^oes dos meningiomas 
de fossa posterior (em ordem decrescente de fre¬ 
quencia) incluem a superficie posterior do osso 
petroso, o tentorio cerebelar, o clivo, as convexi- 
dades cerebelares e o forame magno. Os menin¬ 
giomas crescem lentamente e em geral se apre- 
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sentam com cefaleia, embora tumores do angulo 
cerebelopontino possam ser notados quando dao 
origem a sintomas de nervos cranianos ou tronco 
cerebral. Quando possivel, a ressec^ao cirurgica 
completa e curativa. 

7. Ependimomas se originam mais comumente 
das paredes ou do plexo coroide do quarto ven- 
triculo. Assim como os meduloblastomas, sao tu¬ 
mores malignos que se disseminam pelo sistema 
ventricular e costumam ocorrer em crian^as. Em 
decorrencia de sua localiza^ao, podem produzir 
hidrocefalia precocemente; sinais cerebelares cau- 
sados por compressao sao manifesta^oes tardias 
ou menores. Ressec^ao cirurgica, irradia^ao cra¬ 
niospinal e procedimentos de deriva^ao para ali- 
viar a hidrocefalia podem prolongar a sobrevida, 
mas a dissemina^ao generalizada desses tumores 
e recorrencias pos-operatorias sao comuns. 

MALFORMACOES DA FOSSA POSTERIOR 

Anomalias do desenvolvimento afetando o cerebelo e 
o tronco cerebral podem se apresentar com sintomas 
vestibulares ou cerebelares na idade adulta. Isso ocor- 
re mais comumente com a malforma^ao de Arnold- 
-Chiari tipo I (adulto), que consiste em deslocamento 
para baixo das tonsilas cerebelares pelo forame magno. 
As manifesta^oes clinicas dessa malforma^ao estao re- 
lacionadas com envolvimento cerebelar, hidrocefalia 
obstrutiva, compressao do tronco e siringomielia (um 
cisto, ou siringomielia localizado na medula espinal). 
A malforma^ao de Arnold-Chiari tipo II esta associa- 
da com mielomeningocele (protrusao de medula es¬ 
pinal, raizes nervosas e meninges por um defeito de 
fusao na coluna vertebral) e tern seu inicio na infancia. 

Ataxia cerebelar no tipo I da malforma^ao em 
geral afeta a marcha e e bilateral; em alguns casos, e 
assintomatica. A compressao do tronco cerebral por 
tecido cerebelar herniado pode estar associada com 
vertigem, nistagmo e paralisia de nervos cranianos 
inferiores. A siringomielia normalmente produz uma 
distribui^ao em manto da sensibilidade termica e do¬ 
lorosa defeituosa. 

A malforma^ao de Arnold-Chiari pode ser diag- 
nosticada por TC ou RM, que demonstram a her- 
nia^ao tonsilar cerebral. Pacientes com cefaleia, dor 
nucal, hidrocefalia ou outros sintomas relacionados a 
compressao do cerebelo ou do tronco cerebral podem 
se beneficiar da descompressao cirurgica do forame 
magno. A dor neuropatica pode responder a antide- 
pressivos ou anticonvulsivantes (ver Capitulo 12). 


ATAXIAS SENSORIAIS 


A ataxia sensorial geralmente e o resultado de com- 
prometimento proprioceptivo, decorrente de les5es 


dos nervos sensitivos perifericos (neuropatia senso¬ 
rial), dos ganglios de raizes nervosas (neuronopatia 
sensorial), ou das colunas posteriores da medula es¬ 
pinal (mielopatia) (Tabela8-13). Os achados clinicos 
incluem posi^ao articular defeituosa e sensibilidade 
vibratoria comprometida nas pernas e, algumas vezes, 
nos bravos, postura instavel com sinal de Romberg e 
uma marcha de qualidade arrastada ou escarvante. 


NEUROPATIA OU NEURONOPATIA SENSORIAL 


As polineuropatias que afetam grandes fibras mieli- 
nizadas e as neuronopatias sensoriais (que envolvem 
ganglios de raizes nervosas) sao os disturbios peri¬ 
fericos mais provaveis de apresentar ataxia. Exemplos 
proeminentes incluem a neuronopatia sensorial anti- 
corpo anti-Hv positiva associada com cancer pulmo- 
nar de pequenas celulas, a neuronopatia decorrente do 
consumo de altas doses de piridoxina e a variante de 
Fisher da sindrome de Guillain-Barre. Essas condi^oes 
sao discutidas mais detalhadamente no Capitulo 10. 


Tabela 8-13 Causas de ataxia sensorial 


Neuropatias ou neuronopatias sensoriais^ 


Envenenamento por cianeto (cassava") 

Doenca de Dejerine-Sottas (HMSN^ tipo III) 

Difteria (radiculoneuropatia tardia) 

Neuropatias imunologicamente mediadas (sindrome 
GALOP, sindrome anticorpo anti-MAG, sindrome de Miller 
Fisher, sindrome anticorpo anti-GDIb) 

Isoniazida 

Neuronopatia sensorial paraneoplasica (anticorpos anti-Hu) 
Analogos da platina (cisplatina, carboplatina, oxaliplatina) 
Envenenamento por podofilina (incluindo etoposideo) 

Uso excessivo de piridoxina (vitamina B^) 

Doenca de Refsum 

Neuropatia ataxica sensorial (autossomica dominante) 
Neuropatia ataxica sensorial com disartria e oftalmopare- 
sia (autossomica recessiva) 

Taxol 


Mielopatia^ 


Mielite transversa aguda 

Doenca por HIV (mielopatia vacuolar) 

Esclerose multipla 

Tumor ou compressao modular 

Malformacoes vasculares 


Lesoes combinadas 


Ataxia de Friedreich 
Neurossifilis {tabes dorsalis) 

Oxido nitroso 

Deficiencia de vitamina 8^2 

Deficiencia de vitamina E (incluindo abetalipoproteinemia) 

^Envolvendo grandes fibras sensoriais mielinizadas. 

^Neuropatia hereditaria motora e sensorial. 

^Envolvendo colunas posteriores. 

"N. de T.: Cassava ou mandioca. 
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MIELOPATIA 


As mielopatias que afetam as colunas posteriores 
tambem podem causar ataxia. Uma causa comum 
dessa sindrome e a esclerose multipla, discutida an- 
teriormente como uma causa de ataxia cerebelar e, no 
Capitulo 9, como causa de mielopatia. 


LESOES COMBINADAS 


Diversas doen^as podem afetar as vias sensitivas cen- 
trais e perifericas (Figura 8-18). Exemplos incluem 
a neurossifilis (tabes dorsalis) e a doen^a de sistemas 
combinados por deficiencia de vitamina que sao 
discutidas em outro local como causas de demencia 
(Capitulo 5) ou disturbios sensoriais (Capitulo 10). 
Outro exemplo e a ataxia de Friedreich, discutida a 
seguir. 


ATAXIA DE FRIEDREICH 


A ataxia de Friedreich e um disturbio autossomico re- 
cessivo, com inicio na infancia, sendo a causa mais co¬ 
mum de ataxia hereditaria. Resulta de uma repeti^ao 
expandida de GAA trinucleotideo em uma regiao nao 
codificada do gene FXN, que causa perda funcional de 
uma proteina mitocondrial, a frataxina. Os principais 
achados patologicos sao degenera^ao dos ganglios da 
raiz dorsal, grandes axonios mielinizados dos nervos 
perifericos sensitivos, tratos corticospinais e micleo 
dentado do cerebelo, com envolvimento secundario 
dos tratos espinocerebelares, das colunas posteriores 
e do micleo dorsal de Clarke. 

^ Achados cimicos 

A media de idade no inicio do quadro e de cerca de 
13 anos, com repeti^oes GAA longas correlaciona- 


das com inicio precoce. O sintoma inicial em geral 
e a ataxia progressiva da marcha, seguida de ataxia 
de membros, disartria e marcha sensorial ataxica. O 
exame neurologico mostra, classicamente, arreflexia 
patelar e do tornozelo, comprometimento da sensi- 
bilidade postural e vibratoria nas pernas e fraqueza 
nas pernas (algumas vezes no bra^o), assim como res- 
postas extensoras plantares. Pe cavo (arco do pe alto 
e ferimentos nos pododactilos causados por fraqueza 
e atrofia dos musculos intrinsecos do pe) e um sinal 
amplamente conhecido, mas tambem pode ocorrer 
em outros disturbios neurologicos (p. ex., doen^a de 
Charcot-Marie-Tooth). 

Cifoescoliose grave progressiva pode levar a 
uma doen^a restritiva pulmonar cronica. Miocardio- 
patia pode resultar em insuficiencia cardiaca conges- 
tiva, arritmia e obito. Outras anormalidades incluem 
comprometimento visual decorrente de atrofia opti¬ 
ca e diabetes melito. 

A ataxia de Friedreich geralmente pode ser dife- 
renciada de outras degenera^oes cerebelares e espino¬ 
cerebelares por seu inicio recente e pela presen^a de 
comprometimento sensorial proeminente, arreflexia, 
anormalidades esqueleticas e miocardiopatia. 

^ Tratamento e prognostico 

Atualmente nao existe um tratamento para as mani- 
festa^oes neurologicas da ataxia de Friedreich. O an- 
tioxidante idebenona pode ser benefico para a mio¬ 
cardiopatia associada, e encontra-se em estudos para 
os sintomas neurologicos. Procedimentos ou dispo- 
sitivos ortopedicos sao uteis para melhorar a cifoes¬ 
coliose e o disturbio da marcha. A dura^ao media da 
doen^a sintomatica e de cerca de 25 anos, com obito 
ocorrendo com uma media de idade de aproximada- 
mente 40 anos. As causas comuns de obito sao mio¬ 
cardiopatia e infec^oes. 



Deficiencia de vitamina B^2 
(degeneragao combinada subaguda) 


Trato corticospinal lateral 
Trato corticospinal dorsal 



Tabes dorsalis 



Ataxia de Friedreich 


▲ Figura 8-18 Principais locals de doenca da medula espinal (sombreados) nos disturbios que produzem ataxia 
sensorial. 
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ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


A fun^ao motora normal depende da transmissao de 
sinais do cerebro para o tronco cerebral ou a medula 
espinal por neuronios motores superiores e deles para 
o musculo esqueletico por neuronios motores infe- 
riores (Figura 9-1). Por conseguinte, a fun^ao motora 


pode estar comprometida por uma lesao que envolva 
essa via em qualquer lugar ao longo de sua extensao. 
As estruturas envolvidas na regula^ao ou execu^ao da 
atividade motora incluem o sistema piramidal e extra- 
piramidal, o cerebelo e os neuronios motores inferiores 
nos nucleos dos nervos cranianos do tronco cerebral e 
dos cornos anteriores da medula espinal. 
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motor - 
inferior 


Cortex motor 


Capsule 
interna 

Tronco cerebral 


Interneuronio 
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anterior 
Nervo 
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A Figura 9-1 Base anatomica dos conceitos de neurd- 
nio motor superior e neuronio motor inferior. 


O sistema piramidal (Figura 9-2) consiste em 
fibres do neuronio motor superior que descem do 
cortex cerebral pela capsule interna, atravessam a 
piramide medular e, em seguida, decussam em sua 
maioria, para descer no trato corticospinal lateral do 
lado oposto de sua origem, onde fazem sinapse com 
interneuronio s e neuronios motores inferiores na mo¬ 
dule espinal. 

Todas as demais influencias descendentes sobre 
os neuronios motores inferiores pertencem ao siste¬ 
ma extrapiramidal e se originam principalmente nos 
micleos da base e no cerebelo. Os disturbios dos nu- 
cleos da base (Capitulo 11) e do cerebelo (Capitulo 8) 
sao considerados separadamente. 


As fibres motoras que formam os nervos crania- 
nos e perifericos tern sua origem nos neuronios mo¬ 
tores inferiores (Figura 9-3). Um disturbio de fun^ao 
em qualquer ponto do sistema nervoso periferico (ce¬ 
lula de corno anterior, raiz nervosa, plexo de mem- 
bro, nervo periferico ou jun^ao neuromuscular) pode 
comprometer a fun^ao motora, assim corno a doen^a 
que primariamente afeta os proprios musculos. 


HISTORIA 


Pacientes com deficits motores geralmente se quei- 
xam de fraqueza, sensa^ao de peso, rigidez, desajeita- 
mento, disturbio do controle muscular ou dificuldade 
na execu^ao dos movimentos. O termo fraqueza al- 
gumas vezes e usado de um modo nao especifico para 
denotar fadiga ou perda de energia, motiva^ao ou 
entusiasmo, e deve-se tomar o cuidado de esclarecer 
o que o paciente quer dizer. A palavra e usada apro- 
priadamente para indicar perda de for^a muscular, e 
e nesse sentido que e empregada aqui. 

HISTORIA DA DOENCA ATUAL 

Varios aspectos da queixa atual devem ser documen- 
tados. 

^ Modo de im'cio 

Um inicio agudo sugere um disturbio vascular, corno 
acidente vascular cerebral ou certos disturbios toxi- 
cos ou metabolicos, enquanto um inicio subagudo ao 
longo de dias a semanas esta comumente associado 
com um processo neoplasico, infeccioso ou inflama- 
torio (Tabela 9-1). Fraqueza que evolui lentamente 
ao longo de varios meses ou anos muitas vezes tern 
uma base hereditaria, degenerativa, endocrinologica 
ou neoplasica. 

► Evolucao 

Um aumento progressivo do deficit motor desde seu 
inicio sugere uma atividade continua do processo 
subjacente. Uma progressao episodica sugere uma 
origem vascular ou inflamatoria; uma evolucao cons- 
tantemente progressiva e mais sugestiva de disturbio 
neoplasico ou de condi^oes degenerativas, corno a 
doen^a de neuronio motor. Uma flutua^ao rapida dos 
sintomas ao longo de periodos curtos (p. ex., ativida¬ 
de levando a fadiga e uma exacerba^ao da fraqueza; o 
repouso e seguido de recupera^ao da for^a) e caracte- 
ristica de miastenia grave. 

^ Distribuicao dos sintomas 

A distribuicao da fraqueza e a presen^a de sintomas 
associados podem indicar o local aproximado da lesao. 
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A Figura 9-2 Vias do neuronio motor superior. Os tratos embaixo a esquerda sao apresentados fora da medula, 
somente para maior clareza. (De McPhee SJ, Hammer GD: Pathophysiology of Disease: An Introduction to Clinical Medi¬ 
cine. 6th ed. New York: 2009, McGraw Hill.) 


Por exemplo, uma fraqueza no bra^o e na perna direita 
pode resultar de uma lesao do cortex motor contrala¬ 
teral ou da via corticospinal em qualquer ponto acima 
do quinto segmento cervical da medula espinal. Fra¬ 
queza facial direita associada indica que a lesao deve 
estar situada acima do nivel do nucleo do nervo facial 
(VII) no tronco cerebral, e uma afasia (Capitulo 1) ou 
um defeito de campo visual (Capitulo 7) acompanhan- 
te localiza a lesao no hemisferio cerebral. 


^ Sintomas associados 

A presen^a e a distribui^ao de quaisquer anormali- 
dades sensoriais tambem sao uteis na localiza^ao da 
lesao em pacientes com fraqueza. Anormalidades sen¬ 
soriais lateralizadas para o mesmo lado da fraqueza 
sugerem lesao hemisferica; uma lesao cortical indica 
negligencia ou desaten^ao sensorial, agrafestesia (in- 
capacidade de identificar pelo tato um numero escrito 
sobre a pele), astereognosia (incapacidade de identifi- 
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A Figura 9-3 Componentes anatomicos da unidade 
motora. 

car pelo tato um objeto colocado na mao) ou compro- 
metimento da discrimina^ao de dois pontos, quando 
a fun^ao sensorial periferica esta Intacta. A perda 
sensorial abaixo de determinado nivel segmentar no 
tronco sugere uma lesao da medula espinal, enquanto 
altera^oes sensoriais distais nos membros favorecem 
uma lesao do nervo periferico. Doen^as de cdulas 
do corno anterior e de jun^oes neuromusculares ou 
doen^as musculares nao sao acompanhadas por alte- 
ra^oes na sensibilidade. 

O carater dos sintomas associados pode sugerir a 
natureza da lesao em qualquer local do sistema nervo- 
so. Assim, uma fraqueza progressiva nas pernas, cau- 
sada por mielopatia, frequentemente, e precedida ou 
acompanhada de dor nas costas ou nas pernas, quando 
a mielopatia e decorrente de lesao compressiva - mas 
nao quanto tern uma base metabolica ou hereditaria. 

^ Gravidade dos sintomas 

Deve ser feita uma tentativa de avalia^ao da gravida¬ 
de funcional de um deficit motor pela determina^ao 
da ocorrencia ou nao de qualquer restri^ao nas ativi- 
dades de vida diaria, dificuldade em realizar tarefas 
previamente conhecidas ou redu^ao da tolerancia ao 
exercicio. 

A natureza do disturbio funcional depende dos 
musculos envolvidos. Fraqueza nos musculos proxi- 
mais das pernas leva a dificuldade de subir ou des- 
cer escadas ou de levantar a partir de uma posi^ao de 
cocoras, enquanto fraqueza nos bravos leva a dificul¬ 
dade com tarefas como pentear os cabelos. Fraqueza 
distal nos bravos pode levar a desajeitamento, difi¬ 
culdade com tarefas motoras finas, como abotoar ou 
amarrar cadar^os, e, eventualmente, incapacidade de 
pegar ou segurar objetos com as maos, de modo que 
ate mesmo comer se torna dificil ou impossivel. 


Tabela 9-1 Algumas causas de fraqueza de inicio 
agudo ou subagudo 


Lesoes supraespinais 


Acidente vascular cerebral 
Outras lesoes estruturais 


Lesoes da medula espinal 


Infecciosas: infeccao pelo virus da imunodeficiencia humana 
Inflamatorias: mielite transversa, esclerose multipla 
Compressivas: tumor, protrusoes discais, abscesso 
Vasculares: infarto, hematomielia 


Disturbios de celula do corno anterior 


Infeccao por virus da polio, infeccao por virus Coxsackie, 
infeccao por virus do Oeste do Nilo 


Disturbios de nervos perifericos 


Sindrome de Guillain-Barre 
Difteria 

Envenenamento paralitico por marisco 
Porfiria 

Envenenamento com arsenico 
Toxicidade por organofosforados 


Disturbios da juncao neuromuscular 


Miastenia grave 
Botulismo 

Toxicidade por aminoglicosideos 


Disturbios musculares 


Miopatias necrosantes 
Hipo ou hipercalemia aguda 
Paralisias periodicas 


O envolvimento dos musculos supridos pe- 
los nervos cranianos pode levar a diplopia (nervo 
oculomotor [III], troclear [IV] ou abducente [VI]); 
dificuldade para mastigar (nervo trigemeo [V]) ou 
sugar, assoprar ou fazer caretas (nervo facial [VII]), 
ou dificuldade na degluti^ao, com regurgita^ao nasal 
e disartria (nervos glossofaringeo [IX], vago [X] e hi- 
poglosso [XII]). 

Fraqueza nos musculos respiratorios leva a ta- 
quipneia, ao uso de musculos acessorios da respira^ao 
e a ansiedade em um estagio em que as gasometrias 
arteriais geralmente ainda sao normals. Uma capa- 
cidade vital inferior a 1 litro em um adulto em geral 
requer suporte ventilatorio, especialmente quando a 
fraqueza esta aumentando. 

HISTORIA MEDICA PREGRESSA 

A importancia da historia depende da queixa atual do 
paciente e da natureza de todas as doen^as previas. 
Por exemplo, em um paciente com carcinoma pul- 
monar conhecido, uma fraqueza nos membros pode 
ser decorrente de metastases ou de uma complica^ao 
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remota (nao metastatica) do cancer. Em um pacien- 
te diabetico, uma fraqueza nas pernas pode refletir o 
envolvimento de nervos perifericos, do plexo ou de 
multiplas raizes nervosas, e uma fraqueza na mao em 
um paciente mixedematoso pode estar associada com 
a sindrome do tunel do carpo. 

A historia deve incluir uma observa^ao cuidado- 
sa de todos os medicamentos tornados pelo paciente. 
Farmacos podem causar neuropatia periferica, preju- 
dicar a transmissao neuromuscular ou levar a miopa- 
tia (Tabela9-2). 

HISTORIA DO DESENVOLVIMENTO 

Quando os sintomas se desenvolvem na tenra infan- 
cia, na infancia ou na idade adulta jovem, e especial- 
mente importante obter uma historia completa do 
desenvolvimento, incluindo detalhes sobre o parto, o 
peso ao nascer, as condi^oes do paciente durante o pe- 
riodo neonatal e as datas em que foram alcan^ados os 
marcos motores"^. Doen^a cerebral congenita ou peri¬ 
natal e responsavel pela maioria dos casos de diplegia 
infantil (fraqueza nos quatro membros, com as pernas 
mais gravemente afetadas que os bravos). 

HISTORIA FAMILIAR 


Tabela 9-2 Disturbios motores associados a farmacos 


Farmacos que causam neuropatia motora 
(ou predominantemente motora) periferica^ 

Dapsona 

Imipramina 

Sulfonamidas (algumas) 


Farmacos que podem prejudicar a transmissao 
neuromuscular 

ACTH 

Penicilamina 

Antibioticos aminoglicosideos 

Fenotiazinas 

(3-Bloqueadores 

Fenitoina 

Cloroquina 

Polimixina 

Colistina 

Procainamida 

Corticosteroides 

Quinidina, quinina 

Litio 

Catarticos contendo magnesio 

Tetraciclina 

Miopatia associada com farmacos 

(3-Bloqueadores 

Acido £-aminocaproico 

Cloroquina 

Inibidores da FIMG- 

Clofibrato 

-CoA-redutase 

Corticosteroides 

Penicilamina 

Farmacos causadores de hipo- 
calemia 

Emetina 

Zidovudina 


^Diversos farmacos causam neuropatias mistas sensoriais e motoras. 


Fatores hereditarios podem ser importantes; portanto, 
a origem familiar deve ser explorada. Alguns tipos de 
miopatia, doen^a de neuronio motor e neuropatia pe¬ 
riferica tern uma base genetica, como algumas dege- 
nera^oes espinocerebelares, paraparesia espastica he¬ 
reditaria e outros disturbios neurologicos. Em alguns 
casos, pode ser necessario examinar outros membros 
da familia para determinar se o disturbio do paciente 
tern uma base hereditaria. 


EXAME NEUROLOGICO 


SISTEMA MOTOR 

Ao examinar o sistema motor, uma abordagem siste- 
matica ajudara a evitar que anormalidades importan¬ 
tes passem despercebidas. Uma rotina sequencial para 
o exame deve ser desenvolvida. 

^ Aspecto muscular 

1. Perda de massa muscular ou atrofia muscular 
sugere que a fraqueza seja decorrente de uma 
lesao dos neuronios motores inferiores ou do 
proprio musculo. A distribui^ao da atrofia pode 
ajudar a localizar o disturbio subjacente. Distur¬ 
bios do neuronio motor superior geralmente nao 
estao acompanhados de perda de massa muscu- 


N. de T.: Sentar, engatinhar, andar, falar. 


lar, embora, ocasionalmente, a atrofia muscular 
possa ocorrer por desuso prolongado. 

2. Pseudo-hipotrofia muscular ocorre em certas 
formas de miopatia, mas os musculos aparente- 
mente aumentados em tamanho sao, na verdade, 
fracos e flacidos. 

3. Fascicula^oes - espasmos irregulares visiveis na 
superficie do musculo afetado causados por con- 
tra^oes espontaneas de unidades motoras indivi- 
duais - sugerem que a fraqueza seja decorrente 
de uma lesao do neuronio motor inferior. Fasci- 
cula^oes sao mais, frequentemente, observadas 
em disturbios de cdulas do corno anterior, mas 
tambem ocorrem em individuos normals. 

4. Espasmos flexores ou extensores dos membros 
sao observados em disturbios do neuronio mo¬ 
tor superior como resultado de um comprometi- 
mento do controle supraespinal sobre a atividade 
reflexa. 

^ Tonus muscular 

Para propositos clinicos, o tonus pode ser definido 
como a resistencia do musculo a movimenta^ao 
passiva de uma articula^ao. O tonus depende do 
grau de contra^ao muscular e das propriedades me- 
canicas do musculo e do tecido conectivo. O grau de 
contra^ao muscular, por sua vez, depende da ativida¬ 
de das celulas do corno anterior, que e regida por me- 
canismos espinais e supraespinais. 
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O tonus e avaliado pela observa^ao da posi^ao 
das extremidades em repouso, pela palpa^ao do ven¬ 
tre muscular e, particularmente, pela determina^ao 
da resistencia ao estiramento passivo e ao movimento. 
Para avaliar a resistencia ao movimento passivo, o pa- 
ciente e solicitado a relaxar enquanto cada membro 
e examinado, observando as grandes articula^oes por 
sua amplitude total de movimento em velocidades di- 
ferentes e estimando se a for^a necessaria e maior ou 
menor do que o normal. 

Anormalidades posturais podem resultar de 
uma atividade aumentada de certos grupos muscu- 
lares, causada por disturbios da fun^ao reflexa, como 
exemplificado pela postura hemiplegica tipica - fle- 
xao do membro superior e extensao do membro infe¬ 
rior ipsilateral - de muitos pacientes que tiveram um 
acidente vascular cerebral. 

1. Hipertonia - podem ser distinguidos dois tipos 

de tonus aumentado. 

a. Espasticidade - consiste em um aumento no 
tonus que afeta diferentes grupos musculares 
com intensidades diferentes. Nos bravos, o 
tonus esta mais aumentado nos musculos fle- 
xores e adutores do que nos extensores e abdu- 
tores; nas pernas, o tonus esta mais aumentado 
nos musculos extensores do que nos flexores. 
Alem disso, a resistencia de um musculo afeta- 
do nao e a mesma durante toda a varia^ao do 
movimento, mas tende a ser mais acentuada 
quando se inicia um movimento passivo e, en- 
tao, diminui com a evolu^ao do movimento (o 
fenomeno do canivete). O aumento do tonus 
e velocidade-dependente, de modo que um 
movimento passivo realizado com alta veloci- 
dade - mas nao com baixa velocidade - sera 
executado com maior resistencia. A espasti¬ 
cidade e causada por uma lesao do neuronio 
motor superior, como um acidente vascular 
cerebral que envolve o cortex motor suple- 
mentar ou o trato corticospinal. No entanto, a 
espasticidade pode nao estar aparente durante 
varios dias apos o inicio da lesao aguda. 

b. Rigidez - consiste em um aumento da re¬ 
sistencia a um movimento passivo, que in- 
depende da dire^ao do movimento; ou seja, 
ela afeta igualmente grupos musculares ago- 
nistas e antagonistas. O termo rigidez em 
cano de chumbo algumas vezes e usado para 
propositos descritivos, enquanto o termo 
rigidez em roda dentada e usado quando 
existem interrup^des superimpostas ao mo¬ 
vimento passivo, que provavelmente estao 
relacionadas ao tremor subjacente. Em geral, 
a rigidez indica disfun^ao extrapiramidal e e 
decorrente de uma lesao dos micleos da base 
(p. ex., doen^a de Parkinson). 


2. Hipotonia (flacidez) - essa condi^ao se caracte- 
riza por flacidez excessiva - uma redu^ao da re¬ 
sistencia ao movimento passivo - de modo que a 
por^ao distal do membro e facilmente balan^ada 
de um lado para o outro quando a extremidade e 
passivamente chacoalhada. Em membros hipoto- 
nicos, com frequencia e possivel promover uma 
hiperextensao das articula^oes, e o ventre mus¬ 
cular pode ter um aspecto achatado, parecendo 
menos firme que o comum. Embora a hipoto¬ 
nia em geral esteja relacionada ao envolvimento 
patologico do suprimento do neuronio motor 
inferior para os musculos afetados, ela tambem 
pode ocorrer em disturbios musculares prima- 
rios, interrup^ao da perna sensorial (aferente) do 
arco reflexo, doen^a cerebelar e certos disturbios 
extrapiramidais, como doen^a de Huntington, 
assim como no estagio agudo de uma lesao pira- 
midal. 

3. Paratonia - alguns pacientes parecem incapazes 
de relaxar e tentarao mover o membro examina¬ 
do da mesma maneira que o medico o faz, apesar 
de instru^oes contrarias. Nos casos mais avan^a- 
dos, parece haver rigidez quando o examinador 
move o membro rapidamente, mas o tonus e 
normal quando o membro e movido lentamen- 
te. Esse fenomeno - paratonia - ocorre especial- 
mente em pacientes com doen^a do lobo frontal 
ou doen^a cerebral difusa. 

^ Forca muscular 

Quando a for^a muscular deve ser testada, o pacien- 
te e solicitado a resistir a pressao exercida pelo exa¬ 
minador. Com base na historia e em outros achados, 
os musculos com grande probabilidade de estarem 
afetados sao selecionados para a avalia^ao inicial, e 
outros musculos sao subsequentemente examinados 
para determinar a distribui^ao da fraqueza de forma 
mais completa e para diminuir a lista de possibilida- 
des diagnosticas. Por exemplo, quando se suspeita de 
uma lesao do neuronio motor superior (piramidal), os 
extensores e abdutores da extremidade superior e os 
flexores da extremidade inferior sao testados mais de- 
talhadamente, pois esses musculos sao os mais afeta¬ 
dos. A for^a de ambos os lados e comparada para que 
pequenos graus de fraqueza possam ser reconhecidos. 

1. Lesoes do neuronio motor superior versus in¬ 
ferior - a fraqueza pode resultar de um disturbio 
na fun^ao dos neuronios motores superiores ou 
inferiores; a distribui^ao da fraqueza e de impor- 
tancia fundamental na distin^ao entre essas duas 
possibilidades. Lesoes do neuronio motor supe¬ 
rior (p. ex., acidente vascular cerebral) levam a 
fraqueza que envolve caracteristicamente os ex¬ 
tensores e abdutores, mais do que os flexores e 
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adutores dos bravos - e os flexores mais do que 
os extensores das pernas. Lesoes do neuronio 
motor inferior produzem fraqueza nos muscu- 
los supridos pelos neuronios afetados; a distri- 
bui^ao particular da fraqueza pode apontar para 
um envolvimento do neuronio motor inferior na 
medula espinal, na raiz nervosa, no plexo ou no 
nivel do nervo periferico. 

2. Distiirbios miopaticos versus neuropaticos - a 

fraqueza tambem pode resultar de um disturbio 
muscular primario (miopatia) ou de um distur¬ 
bio da transmissao neuromuscular. Em pacientes 
com um deficit motor em todos os membros, que 
nao e decorrente de uma lesao do neuronio mo¬ 
tor superior, a distribui^ao proximal da fraqueza 
sugere um disturbio miopatico, enquanto um en¬ 
volvimento predominantemente distal sugere um 
disturbio de neuronio motor inferior. 

3. Disturbio da jun^ao neuromuscular - a grande 
varia^ao na gravidade e na distribui^ao da fra¬ 
queza durante curtos periodos (p. ex., durante 
o curso de um dia) sugere miastenia grave, um 
disturbio da transmissao neuromuscular. 

4. Distiirbios psicogenicos - fraqueza aparente que 
nao seja de natureza organica tambem apresenta 
uma varia^ao caracteristica; esse tipo de fraqueza 
com frequencia e mais grave no exame formal e 
menos consistente nas atividades de vida diaria 
do paciente. Alem disso, a palpa^ao dos muscu- 
los antagonistas comumente revela que eles se 
contraem cada vez que o paciente e solicitado a 
ativar o agonista. 

5. Gradua^ao da for^a muscular - para proposi- 
tos praticos e comparativos, a melhor maneira 
de graduar a for^a muscular esta apresentada na 

Tabela 9-3. 

6. Terminologia para descrever a distribui^ao 
da fraqueza - monoplegia denota paralisia ou 
fraqueza grave nos musculos de um membro, e 


Tabela 9-3 Graduacao da forca muscular conforme 
sistema sugerido pelo Medical Research Council 


Grau 

Forca muscular 

5 

Forca normal 

4 

Movimento ativo contra resistencia e gravidade 

3 

Movimento ativo contra gravidade, mas nao 
contra resistencia 

2 

Movimento ativo possivel somente com elimina- 
cao da gravidade 

1 

Esboco ou traco de contracao 

0 

Ausencia de contracao 


Reproduzida, com permissao, de Aids to the Investigation of Peri¬ 
pheral Nerve Injuries. London, UK: H.M. Stationary Office; 1943. 


monoparesia denota fraqueza menos grave em 
um membro, embora as duas palavras com fre¬ 
quencia sejam usadas de modo intercambiavel. 
Hemiplegia ou hemiparesia e a fraqueza em 
ambos os membros (e algumas vezes na face) de 
um lado do corpo; paraplegia ou paraparesia e 
a fraqueza nas duas pernas, e quadriplegia ou 
quadriparesia (tambem tetraplegia, tetraparesia) 
e a fraqueza nos quatro membros. 

COORDENACAO 

A coordena^ao da atividade motora pode ser compro- 
metida por fraqueza, distiirbios sensoriais ou doen^a 
cerebelar e requer avalia^ao cuidadosa. 

Atividade voluntaria e observada quanto a sua 
precisao, velocidade e regularidade, e quanto a manei¬ 
ra de integra^ao das a^oes individuais para produzir 
um movimento complexo liso ou suave. 

No teste dedo-nariz, o paciente move o dedo in- 
dicador ate tocar a ponta de seu nariz e, entao, move-o 
para tocar o dedo indicador do examinador; o exami- 
nador pode mover seu proprio dedo durante o teste 
para mudar a localiza^ao do alvo, devendo posiciona- 
-lo de forma que o bra^o totalmente estendido do pa¬ 
ciente seja capaz de alcan^a-lo. 

No teste calcanhar-joelho-tibia, o paciente dei- 
tado levanta uma de suas pernas do leito, flete a perna 
no joelho, posiciona o calcanhar sobre o outro joelho 
e percorre a regiao tibial anterior para baixo com o 
calcanhar, com a maior suavidade possivel. 

Movimentos rapidamente alternados sao tes- 
tados solicitando ao paciente para bater repetitiva- 
mente com uma mao no dorso da outra, para bater 
com a palma de uma mao sobre o dorso da outra ou 
sobre o joelho, para parafusar uma lampada eltoi- 
ca imaginaria no teto com cada bra^o e, entao, para 
esfregar os dedos de uma mao em um movimento 
circular, como se fosse um polimento, no dorso da 
outra mao. 

Outros testes de movimento alternado rapido in- 
cluem: tocar o polegar com a ponta do dedo indicador 
ou tocar o chao o mais rapidamente possivel com a 
sola do pe, sem tirar o calcanhar do chao. Durante os 
testes, o examinador procura por irregularidades de 
frequencia, amplitude e ritmo, verificando a precisao 
dos movimentos. Nas lesoes piramidais, movimentos 
voluntarios finos sao realizados lentamente. Nas le¬ 
soes cerebelares, a frequencia, o ritmo e a amplitude 
de tais movimentos sao irregulares. 

Se uma perda de sensibilidade pode ser res- 
ponsavel pelo comprometimento da coordena^ao, 
a manobra deve ser repetida com os olhos do pa¬ 
ciente fechados e com a aten^ao visual dirigida para 
o membro; com o feedback visual, ocorre uma me- 
Ihora da fraqueza e da incoordena^ao aparente. Em 
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pacientes com doen^a cerebelar, a queixa principal e 
o achado ao exame fisico, frequentemente, serao falta 
de coordena^ao, e o exame pode revelar um pouco 
mais. Uma discussao mais aprofundada da ataxia por 
doen^a cerebelar e os diferentes termos usados para 
descrever sens aspectos podem ser encontrados no 
Capitulo 8. 

REFLEXOS TENDINOSOS 

Altera^oes nos reflexos tendinosos (estiramento 
muscular) podem acompanhar disturbios da fun^ao 
motora (ou sensorial) e guiar para a causa do deficit 
motor. O tendao recebe uma leve percussao com um 
martelo para testar reflexos, produzindo um estira¬ 
mento subito e rapido do musculo e de seus fusos. 
Os reflexos de estiramento clinicamente importan- 
tes e os nervos, as raizes nervosas e os segmentos 
espinais com eles relacionados estao indicados na 
Tabela 9-4. Durante o teste dos reflexos, os mem- 
bros de cada lado devem ser colocados em posi^oes 
identicas, e os reflexos devem ser desencadeados da 
mesma maneira. 

1. Arreflexia - A perda aparente dos reflexos ten¬ 
dinosos em um paciente pode refletir meramen- 
te uma falta de experiencia clinica por parte do 
examinador. A realiza^ao de uma manobra de 
Jendrassik (uma tentativa do paciente de sepa- 
rar os dedos das duas maos, quando estas estao 
entrela^adas) ou outra a^ao similar de distra^ao 
(como cerrar o punho da mao que nao esta sen- 
do testada) pode provocar a resposta reflexa im- 
possivel de ser obtida anteriormente. Um refle- 
xo pode ser perdido ou deprimido por qualquer 


Tabela 9-4 Reflexos tendinosos (estiramento 
muscular)^ 


Reflexo 

Inerva^o 

segmentar 

Nervo 

Mandibular 

Ponte 

Ramo mandibular, 
trigeminal 

Biceps 

C5, C6 

Musculocutaneo 

Braquiorradial 

C5, C6 

Radial 

Triceps 

C7, C8 

Radial 

Dedos 

C8, T1 

Mediano 

Joelho (patelar) 

L3, L4 

Femoral 

Tornozelo (tendao do 
calcaneo) 

S1,S2 

Tibial 


^No sistema do National Institutes of Health, os reflexos sao gradua- 
dos na escala a seguir: 0, ausente; 1, reduzido, esboco de resposta 
ou presente apenas com reforco; 2 e 3, na metade inferior e supe¬ 
rior da variacao normal, respectivamente; 4, aumentado, com ou 
sem clonus. 


lesao que interrompa a continuidade estrutural 
ou funcional de seu arco reflexo, como na lesao 
da raiz nervosa ou na neuropatia periferica. 
Alem disso, os reflexos frequentemente estao 
deprimidos durante o estagio agudo de uma le¬ 
sao do neuronio motor superior, em pacientes 
profundamente comatosos e em pacientes com 
doen^a cerebelar. 

2. Hiper-reflexia - Reflexos aumentados ocor- 
rem com lesoes do neuronio motor superior, 
mas tambem podem ocorrer com distribui^ao 
simtoica em certos individuos sadios e em pa¬ 
cientes sob tensao emocional. A presen^a de as- 
simetria reflexa tern, portanto, uma importancia 
clinica especial. O clonus consiste em uma serie 
de contra^oes reflexas ritmicas de um muscu¬ 
lo, que e subitamente submetido a estiramento 
continuo, sendo cada batida causada pelo es¬ 
tiramento renovado do musculo durante o re- 
laxamento, a partir de seu estado previamente 
contraido. Clonus mantido - mais de tres ou 
quatro batidas em resposta a um estiramento 
subito mantido - sempre e patologico e esta as- 
sociado com um reflexo anormalmente rapido. 
Em estados de hiper-reflexia, pode ocorrer uma 
dissemina^ao a partir da regiao na qual uma 
resposta reflexa determinada pode ser provo- 
cada. Por exemplo, a provoca^ao do reflexo bi¬ 
cipital pode ser acompanhada de flexao reflexa 
dos dedos, ou a provoca^ao da flexao reflexa dos 
dedos pode causar uma flexao do polegar (sinal 
de Hoffmann). 

3. Reflexos assimetricos - Embora a intensidade 
das respostas reflexas possa variar consideravel- 
mente entre os individuos, os reflexos devem ser 
simtoicos em qualquer individuo. Podem ser 
considerados varios pontos gerais em rela^ao aos 
reflexos assimetricos. 

a. Assimetrias lateralizadas da resposta - re¬ 
flexos que saos mais rapidos em um lado do 
corpo do que no outro - geralmente indicam 
um disturbio do neuronio motor superior, 
mas algumas vezes refletem uma lesao do 
neuronio motor inferior no lado que apre- 
senta reflexos menos ativos. 

b. Deficits reflexos focais frequentemente es¬ 
tao relacionados com lesoes das raizes ner¬ 
vosas, dos plexos nervosos ou dos nervos 
perifericos. Por exemplo, uma depressao 
unilateral do movimento do tornozelo co- 
mumente reflete uma radiculopatia SI resul- 
tante de uma lesao discal lombossacra. 

c. Perda dos reflexos tendinosos distais (es- 
pecialmente do tendao do calcaneo), com 
preserva^ao dos reflexos mais proximais, e 
comum nas polineuropatias. 
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REFLEXOS SUPERFICIAIS 

1. Os reflexes polissinapticos abdominals super- 
ficiais, que dependem da integridade dos seg- 
mentos T8-12 da medula espinal, sao provocados 
pelo toque suave de cada quadrante da parede ab¬ 
dominal com um objeto de ponta romba, como 
uma vareta de madeira. Uma resposta normal 
consiste em contra^ao do musculo no quadrante 
estimulado, com um rapido movimento do um- 
bigo em dire^ao ao estimulo. A perda assimetrica 
da resposta pode ter importancia diagnostica. A 
resposta pode estar deprimida ou perdida em um 
paciente com um disturbio do neuronio motor 
superior afetando aquele lado. A perda segmen- 
tar da resposta pode estar relacionada a doen^a 
local da parede abdominal ou de sua inerva^ao, 
como na radiculopatia. Respostas bilateralmente 
ausentes em geral nao tern importancia, ocorren- 
do nos individuos mais velhos, nos obesos, em 
mulheres multiparas e em pacientes submetidos 
a cirurgia abdominal. 

2. O reflexo cremasterico, mediado pelos arcos re- 
flexos LI e L2, consiste em retra^ao ipsilateral do 
testiculo, quando a regiao interna da coxa e to ca¬ 
da levemente; esse reflexo e perdido em pacientes 
com uma lesao envolvendo essas raizes nervosas. 
Ele tambem e perdido em pacientes com distur- 
bios contralaterais do neuronio motor superior. 

3. A estimula^ao da borda lateral do pe em um 
adulto normal leva a flexao plantar dos podo- 
dactilos e a dorsiflexao do tornozelo. A resposta 
de Babinski consiste em dorsiflexao do halux e 
abertura em leque dos demais pododactilos em 
resposta a estimula^ao da borda lateral do pe, 
que faz parte do dermatomo SI; tambem pode 
ocorrer uma flexao do quadril e do joelho. Tal 
resposta extensora plantar indica uma lesao 
do neuronio motor superior, envolvendo o cor¬ 
tex motor contralateral ou o trato corticospinal. 
Tambem pode ser encontrada bilateralmente em 
individuos anestesiados ou comatosos, em pa¬ 
cientes que acabaram de ter uma convulsao e em 
lactentes normais. 

Uma resposta extensora plantar tambem pode 
ser provocada, embora de modo menos confiavel, 
por manobras, como estimular a superficie dorsal do 
halux picando-o com uma agulha (sinal de Bing); es- 
fregar firmemente a borda anterior da tibia, do joelho 
ate o tornozelo (manobra de Oppenheim); apertar o 
musculo da panturrilha (manobra de Gordon) ou o 
tendao do calcaneo (manobra de Schafer), pressio- 
nando o quinto pododactilo para baixo e soltando-o 
rapidamente (manobra de Gonda), ou aplicando um 
estimulo exatamente abaixo do maleolo lateral (ma¬ 
nobra de Chaddock). Durante a interpreta^ao das res¬ 


postas a essas manobras, a aten^ao deve estar focada 
somente na dire^ao na qual se move principalmente 
o halux. 

MARCHA 

Durante a avalia^ao da marcha, o examinador observa 
inicialmente o paciente andando em um ritmo con- 
fortavel. A aten^ao e dirigida para a postura e o posi- 
cionamento; a facilidade com a qual o paciente inicia 
a marcha e a interrompe, e como se volta para ambos 
os lados; o comprimento da passada; o ritmo de ca- 
minhada; a presen^a de movimentos normalmente 
associados, como o balan^o dos bravos, e quaisquer 
movimentos involuntarios (Figura 1-25). Disturbios 
sutis da marcha se tornam aparentes somente quando 
se pede ao paciente para correr, andar nas pontas dos 
dedos ou sobre o calcanhar, saltar em um ou ambos 
os pes, ou andar com um pe na frente do outro ou em 
linha reta. Disturbios da marcha ocorrem em muitos 
disturbios neurologicos e em outros contextos que es- 
tao fora do escopo deste capitulo. 

Um disturbio motor ou sensitivo pode levar a 
uma marcha anormal, cuja natureza depende do local 
do envolvimento patologico. Assim, e melhor consi- 
derar em conjunto as causas e os tipos clinicos de dis¬ 
turbios da marcha. 

1. Marcha apraxica - A marcha apraxica ocorre 
em alguns pacientes com disturbios geralmente 
bilaterais da fun^ao do lobo frontal, como ocorre 
na hidrocefalia ou em disturbios demenciais pro- 
gressivos. Nao existe fraqueza ou incoordena^ao 
nos membros, mas o paciente e incapaz de per- 
manecer em pe sem apoio ou andar adequada- 
mente - os pes parecem estar grudados no chao. 
Quando o caminhar ainda e possivel, a marcha e 
instavel, incerta e em pequenos passos, com he- 
sita^ao acentuada (“congelamento”), e as pernas 
sao movidas em uma dire^ao inadequada em re- 
la^ao ao centro de gravidade. 

2. Lesoes corticospinais - Uma lesao corticospinal, 
sem considerar sua causa, pode levar a um dis¬ 
turbio de marcha, que varia de carater na depen- 
dencia de haver um envolvimento unilateral ou 
bilateral. 

a. Em pacientes com hemiparesia, fraqueza e 
espasticidade seletiva levam a uma marcha 
na qual a perna afetada tern que ser circun- 
duzida para depois ser avan^ada. O paciente 
inclina-se para o lado normal no nivel da cin- 
tura e balan^a a perna afetada para fora, bem 
como para a frente, tentando assim compen- 
sar qualquer tendencia a arrastar ou passar o 
pe sobre o chao, em decorrencia da fraque¬ 
za no quadril, nos flexores do joelho e nos 
dorsiflexores do tornozelo. O bra^o do lado 
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afetado geralmente e mantido em flexao e 
adu^ao. Em casos leves, pode existir somente 
uma tendencia a arrastar a perna afetada, de 
modo que a sola do sapato do pe envolvido 
tende a se desgastar excessivamente. 

b. Com espasticidade bilateral grave, as pernas 
sao trazidas rigidamente para a frente e adu- 
zidas, muitas vezes, com movimentos com- 
pensatorios do tronco. Esse tipo de marcha 
e comumente descrito como marcha em 
tesoura. Essa marcha e observada em sua 
forma mais extrema em crian^as com diple¬ 
gia espastica, decorrente de encefalopatia 
estatica adquirida no periodo perinatal. Em 
pacientes com paraparesia espastica leve, a 
marcha e arrastada, lenta, rigida e desajeita- 
da, com os pes tendendo a arrastar. 

3. Distiirbios frontais - Alguns pacientes com 
les5es do lobo frontal ou da substancia branca 
apresentam uma marcha caracterizada por pas- 
sos pequenos e arrastados; hesita^ao para co- 
me^ar a andar (“falha de igni^ao”) ou mudar de 
dire^ao; instabilidade, ou uma base alargada ou 
estreita. Algumas vezes, denominada marche a 
petit pas, pode ser confundida com a marcha pa- 
rkinsoniana, mas a base alargada, a preserva^ao 
dos movimentos associados dos bravos e a ausen- 
cia de outros sinais de parkinsonismo, alem dos 
achados acompanhantes de comprometimento 
cognitivo, sinais de libera^ao frontal, paralisia 
pseudobulbar, deficits piramidais e disturbios es- 
fincterianos, sao uteis para indicar o diagnostico 
correto. Em pacientes com demencia frontotem¬ 
poral, no entanto, uma marcha parkinsoniana e 
outros achados extrapiramidais podem estar pre- 
sentes. 

4. Disturbios extrapiramidais - Disturbios extra¬ 
piramidais podem produzir disturbios da mar¬ 
cha caracteristicos. 

a. No parkinsonismo avan^ado, o paciente 
frequentemente esta encurvado e tern difi- 
culdade para come^ar a andar. Na verdade, 
o paciente pode precisar se inclinar ainda 
mais para a frente, enquanto anda no mesmo 
lugar, para poder avan^ar; uma vez em mo- 
vimento, pode haver instabilidade para virar 
e dificuldade para parar. A marcha em si e 
caracterizada por pequenos passos, em geral 
feitos com frequencia aumentada, ate que o 
paciente esteja quase correndo (festina^ao), 
e pela perda dos movimentos dos bravos que 
normalmente acompanham a locomo^ao. As 
vezes, ao caminhar por uma porta, o paciente 
pode ser incapaz de avan^ar (“congelamen- 
to”). O ato de se virar pode necessitar de 
varios passos pequenos. No parkinsonismo 


leve, uma marcha ligeiramente mais lenta ou 
instavel, postura fletida ou redu^ao dos mo¬ 
vimentos associados dos bravos podem ser a 
unicas anormalidades encontradas. 

b. Postura anormal dos membros ou do tronco 
e uma caracteristica da distonia; isso pode 
interferir com a locomo^ao ou levar a uma 
marcha distorcida e alterada. 

c. Coreia pode causar uma marcha irregular, 
imprevisivel e instavel, enquanto o pacien¬ 
te se inclina e cambaleia de um lado para o 
outro. Movimentos coreiformes da face e das 
extremidades costumam ser bem evidentes. 

d. Tremor que ocorre principalmente ao ficar 
em pe (tremor ortostatico) pode levar a uma 
marcha instavel, incerta, com hesita^ao para 
come^ar a andar. 

5. Disturbios cerebelares - Nos disturbios cerebe- 
lares (Capitulo 8), a marcha pode estar compro- 
metida de varias maneiras. 

a. Ataxia de tronco resulta de envolvimento 
de estruturas cerebelares da linha media, es- 
pecialmente o verme. A marcha e irregular, 
desajeitada, instavel, incerta, com base alar¬ 
gada, e o paciente caminha com os pes bem 
afastados para um apoio adicional. Virar e 
andar com um pe na frente do outro pode 
ser especialmente dificil. Frequentemen¬ 
te, existem alguns sinais acompanhantes de 
disturbio cerebelar nos membros. As causas 
incluem tumores cerebelares de linha media 
e degenera^ao cerebelar que pode ocorrer 
com alcoolismo ou hipotireoidismo, como 
uma complica^ao nao metastatica do cancer 
e com certos disturbios hereditarios. 

b. Em casos extremos, com envolvimento sig- 
nificativo de estruturas cerebelares da linha 
media (especialmente o verme), o paciente 
nao consegue ficar em pe sem cair. 

c. Uma lesao de um hemisferio cerebral leva a 
uma marcha instavel, durante a qual o pa¬ 
ciente cai ou cambaleia consistentemente 
para o lado afetado. 

6. Disturbios vestibulares - Com disfun^ao vesti¬ 
bular unilateral, o paciente e hesitante, virando 
para o lado afetado. Quando ambos os lados 
estao afetados, a marcha se torna especialmente 
instavel no escuro, quando a informa^ao visual 
esta reduzida. 

7. Comprometimento da sensibilidade - O com¬ 
prometimento da sensibilidade, especialmente 
da propriocep^ao, tambem leva a uma marcha 
instavel, que se agrava no escuro ou com os olhos 
fechados, uma vez que a informa^ao visual nao 
consegue compensar a perda sensorial. Em de- 
correncia da sensibilidade postural defeituosa. 
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muitos pacientes levantam os pes alem do ne- 
cessario para andar, produzindo uma marcha es- 
carvante. As causas incluem tabes dorsalis, neu- 
ropatias sensoriais, deficiencia de vitamina B ^2 ^ 
certos disturbios hereditarios (Capitulo 10). 

8. Disturbios de cdulas do corno anterior, do ner- 
vo motor periferico ou do musculo esqueletico 
- Esses disturbios levam a disturbios da marcha 
quando os musculos envolvidos na locomo^ao 
estao afetados. Fraqueza nos musculos tibiais an- 
teriores leva ao pe caido; para evitar bater os pes 
no chao ou arrasta-los, o paciente levanta a per- 
na afetada mais do que a outra, lembrando uma 
marcha escarvante, semelhante aquela decorren- 
te de disturbios sensoriais. Fraqueza nos muscu¬ 
los da panturrilha leva a uma incapacidade de 
andar na ponta dos pes. Fraqueza no tronco e nos 
musculos da cintura, como ocorre na distrofia 
muscular ou em outros disturbios miopaticos e 
na sindrome de Kugelberg-Welander, leva a uma 
anserina, pois a pelve tende a cair para o lado 
que nao esta apoiando peso. 

9. Marcha instavel ou cuidadosa nos idosos - 
Muitos idosos se queixam de instabilidade ao an¬ 
dar e medo de cair, mas o exame neurologico nao 
revela anormalidades. Sua marcha e cuidadosa, 
instavel e, algumas vezes, dificil de come^ar. Uma 
disfun^ao do lobo frontal pode ser responsavel, 
assim como redu^ao da informa^ao sensorial 
oriunda de varios sistemas aferentes distintos e 
comprometimento do processamento central da 
informa^ao sensorial; comprometimento da fun- 
^ao vestibular tambem pode ser importante. 

10. Distiirbio de marcha psicogenico - Esse dis- 
turbio e sugerido por oscila^oes na postura e na 
marcha, comumente em resposta ao sugestiona- 
mento, frequentemente, acompanhadas por uma 
flexao subita dos joelhos, muitas vezes sem que- 
da. Alem da marcha alterada, o exame neurologi¬ 
co comumente e normal sob outros aspectos. Pa¬ 
cientes com uma incapacidade aparente de ficar 
em pe ou andar (astasia-abasia) na verdade po- 
dem ser capazes de andar com uma base estreita, 
mas se movem descontroladamente em todas as 
dire^oes, muitas vezes agitando os bravos como 
se estivessem prestes a cair. 


LOCALIZACAO CLINICA DA LESAO 


Os achados do exame devem indicar se uma fraqueza 
ou outro deficit motor e decorrente de um disturbio 
do neuronio motor superior ou inferior, de um dis¬ 
turbio da transmissao neuromuscular ou de um dis¬ 
turbio muscular primario. No caso de um disturbio 
do neuronio motor superior ou inferior, os achados 
clinicos tambem podem ajudar a localizar a lesao de 


maneira mais precisa em um unico nivel do sistema 
nervoso. Tal localiza^ao ajuda a reduzir o mimero de 
possibilidades diagnosticas. 

LESOES DO NEURONIO MOTOR SUPERIOR 
^ Sinais 

Os sinais classicos de uma lesao do neuronio motor 
superior citados a seguir ocorrem com o envolvimen- 
to do neuronio motor superior em qualquer ponto; 
outros achados clinicos dependem do local real da 
lesao. Nota-se que pode ser impossivel localizar uma 
lesao somente por seus sinais motores. 

1. Fraqueza ou paralisia 

2. Espasticidade 

3. Reflexos tendinosos aumentados 

4. Resposta extensora plantar (Babinski) 

5. Perda dos reflexos abdominals superficiais 

6. Atrofla muscular discreta, quando presente 

^ Localizacao da lesao subjacente 

1. Uma lesao parassagital produz um deficit de 
neuronio motor superior, que afeta caracteristi- 
camente ambas as pernas e pode, posteriormen- 
te, envolver os bravos. 

2. Uma lesao discreta do cortex cerebral ou de suas 
proje^oes pode produzir um deficit motor envol- 
vendo a mao, por exemplo. A fraqueza pode estar 
restrita a perna contralateral em pacientes com 
oclusao da arteria cerebral anterior ou restrita a 
face e ao bra^o contralateral quando a arteria ce¬ 
rebral media esta envolvida. Uma lesao cortical 
ou subcortical mais extensa produzira fraqueza 
ou paralisia na face, no bra^o e na perna contra¬ 
lateral, podendo estar acompanhada de afasia, 
defeito de campo visual ou um disturbio senso¬ 
rial do tipo cortical. 

3. Uma lesao no nivel da capsula interna, onde as 
fibras que descendem do cortex cerebral estao es- 
treitamente agrupadas, costuma resultar em uma 
hemiparesia grave que envolve os membros con- 
tralaterais e a face. 

4. Uma lesao do tronco cerebral leva comumen¬ 
te - mas nao invariavelmente - a deficits moto¬ 
res bilaterais, frequentemente, acompanhados 
por disturbios sensoriais e de nervos cranianos, 
alem de desequilibrio. Uma lesao mais limitada 
envolvendo o tronco cerebral leva, caracteristi- 
camente, a um disturbio de nervo craniano do 
lado ipsilateral e uma hemiparesia contralateral; 
os nervos cranianos afetados dependem do nivel 
no qual o tronco cerebral esta envolvido. 

5. Uma lesao unilateral da medula espinal acima 
do quinto segmento cervical (C5) causa uma 
hemiparesia ipsilateral que poupa a face e os 
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nervos cranianos. Lesoes entre C5 e o primeiro 
segmento toracico (Tl) afetam o bra^o ipsila- 
teral em uma extensao variavel, assim como a 
perna ipsilateral; uma lesao abaixo de Tl afetara 
somente a perna ipsilateral. Quando ambos os 
lados da medula estao envolvidos, o resultado e 
uma quadriparesia ou paraparesia. O aumento 
do tonus muscular (espasticidade) pode ser mais 
proeminente que a fraqueza. Se houver uma le¬ 
sao unilateral extensa da medula, o deficit motor 
e acompanhado de comprometimento ipsilateral 
da sensibilidade vibratoria e postural e de uma 
perda contralateral da sensibilidade termica e 
dolorosa (smdrome de Brown-Sequard). 

6. Com lesoes compressivas ou outras les5es focais 
que envolvem as cdulas do corno anterior, alem 
das fibras que atravessam a medula, os muscu- 
los inervados pelo segmento modular afetado 
tornam-se fracos e atroficos. Portanto, existe um 
deficit focal do neuronio motor inferior no nivel 
da lesao e um deficit de neuronio motor superior 
abaixo dele - alem de qualquer outro disturbio 
sensorial associado. 

LESOES DO NEURONIO MOTOR INFERIOR 
^ Sinais 

Lesoes do neuronio motor inferior produzem os si¬ 
nais caracteristicos a seguir nos niveis afetados. 


1. Fraqueza ou paralisia. 

2. Atrofia e fascicula^es dos musculos envolvidos. 

3. Hipotonia (flacidez). 

4. Perda dos reflexos tendinosos quando os neuro- 
nios que os suprem estao afetados. 

5. Reflexos abdominals e plantares normals - a 

nao ser que os neuronios que os suprem estejam 
diretamente envolvidos; nesse caso, as respostas 
reflexas estao perdidas. 

^ Localizacao da lesao subjacente 

Ao distinguir uma fraqueza decorrente de uma lesao 
segmentar da medula espinal, de cdula de tronco 
anterior, radicular (raiz nervosa), do plexo ou do 
nervo periferico, a distribui^ao do deficit motor e 
de grande importancia. Apenas os musculos supri- 
dos total ou parcialmente pela estrutura envolvida 
estao fracos (Tabelas 9-5 e 9-6). A distribui^ao de 
cada deficit sensorial associado reflete similarmente 
a localizacao da lesao subjacente (Capitulo 10). 

Uma fraqueza decorrente de lesoes que afetam 
as raizes nervosas pode ser dificil de distinguir de 
fraqueza causada por les5es da medula espinal, que 
envolvem as cdulas do corno anterior. Na ultima si- 
tua^ao, no entanto, existe mais frequentemente um 
deficit motor bilateral no nivel da lesao, um deficit 
corticospinal ou sensorial abaixo do nivel da lesao, ou 
um disturbio funcional da bexiga, do intestino ou da 
fun^ao sexual. 


Tabela 9-5 Inervacao de musculos selecionados dos membros superiores 


Musculo 

Raiz principal 

Nervo periferico 

Acao principal 

Supraespinhoso 

C5 

Supraescapular 

Abducao do braco 

Infraespinhoso 

C5 

Supraescapular 

Rotacao externa do braco junto ao ombro 

Deltoide 

C5 

Axilar 

Abducao do braco 

Biceps 

C5, C6 

Musculocutaneo 

Flexao do cotovelo 

Braquiorradial 

C5, C6 

Radial 

Flexao do cotovelo 

Extensor radial longo do carpo 

C6, C7 

Radial 

Extensao do punho 

Flexor radial do carpo 

C6, C7 

Mediano 

Flexao do punho 

Extensor ulnar do carpo 

C7 

Radial 

Extensao do punho 

Extensor dos dedos 

C7 

Radial 

Extensao do dedo 

Triceps 

C8 

Radial 

Extensao do cotovelo 

Flexor ulnar do carpo 

C8 

Ulnar 

Flexao do punho 

Abdutor curto do polegar 

Tl 

Mediano 

Abducao do polegar 

Oponente do polegar 

Tl 

Mediano 

Oposicao do polegar 

Primeiro interosseo dorsal 

Tl 

Ulnar 

Abducao do dedo indicador 

Abdutor do dedo minimo 

Tl 

Ulnar 

Abducao do dedo medio 
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Tabela 9-6 Inervacao de musculos selecionados dos membros inferiores 


Musculo 

Raiz principal 

Nervo periferico 

Acao principal 

Iliopsoas 

L2, L3 

Femoral 

Flexao do quadril 

Quadriceps femoral 

L3, L4 

Femoral 

Extensao do joelho 

Adutores 

L2, L3, L4 

Obturatorio 

Aducao da coxa 

Gluteo maximo 

L5, SI, S2 

Gluteo inferior 

Extensao do quadril 

Gluteo medio e minimo, tensor da fascia lata 

L4, L5, SI 

Gluteo superior 

Abducao do quadril 

Isquiotibiais 

L5, SI 

Isquiatico 

Flexao do joelho 

Tibial anterior 

L4, L5 

Fibular (peroneal) 

Dorsiflexao do tornozelo 

Extensor longo dos dedos 

L5, SI 

Fibular (peroneal) 

Dorsiflexao dos pododactilos 

Extensor curto dos dedos 

SI 

Fibular (peroneal) 

Dorsiflexao dos pododactilos 

Peronio 

L5, SI 

Fibular (peroneal) 

Eversao do pe 

Tibial posterior 

L4 

Tibial 

Inversao do pe 

Gastrocnemio 

S1,S2 

Tibial 

Flexao plantar do tornozelo 

Soleo 

S1,S2 

Tibial 

Flexao plantar do tornozelo 


Os disturbios que afetam as celulas do corno an¬ 
terior da medula espinal, frequentemente, podem ser 
distinguidos dos disturbios de nervos motores (neu- 
ropatia motora) pelo deficit extenso do neuronio mo¬ 
tor inferior, sem as altera^5es sensoriais que ocorrem 
no primeiro caso. 

LESOES CEREBELARES 
^ Sinais 

As lesoes cerebelares produzem sinais caracteristicos, 
que sao discutidos nesta se^ao e no Capitulo 8. 

1. Hipotonia. 

2. Reflexos tendinosos deprimidos ou pendulares. 

3. Ataxia - A ataxia e um disturbio completo do 
movimento causado, pelo menos em parte, por 
um disturbio da coordena^ao. Esta condi^ao 
ocorre nos membros do mesmo lado de uma le- 
sao que afeta o hemisferio cerebelar. Nas lesoes 
da linha media, a incoordena^ao pode nao ser 
evidente nos membros, mas existe acentuada 
ataxia de tronco, que se torna evidente ao an- 
dar. O termo dismetria e usado quando os mo- 
vimentos nao sao ajustados com precisao para 
a varia^ao do movimento, de modo que, por 
exemplo, um dedo sendo movimentado ultra- 
passa o alvo para o qual e destinado. Disdiado- 
cocinesia caracteriza movimentos alternantes 
rapidos, que sao desajeitados e irregulares em 
termos de ritmo e amplitude. Assinergia ou dis- 
sinergia caracteriza a decomposi^ao de a^oes 
complexas nos movimentos individuais que as 


compoem; por exemplo, quando o paciente e 
solicitado a tocar o proprio nariz com a ponta 
de um dedo, ele pode inicialmente fletir o co- 
tovelo e, depois, levar a mao ate o nariz, em vez 
de combinar as manobras em uma so a^ao. Tre¬ 
mor intencional ocorre durante uma atividade 
e, frequentemente, se torna mais pronunciado a 
medida que se aproxima do alvo. O fenomeno 
do rebote e a supera^ao do membro quando a 
resistencia a um movimento ou postura e subi- 
tamente aliviada. 

4. Disturbio da marcha - A marcha se torna insta- 
vel em pacientes com disturbios dos hemisferios 
cerebelares ou das estruturas da linha media. 

5. Desequilibrio postural. 

6. Disturbio do movimento ocular - Nistagmo sa- 

cadico, que costuma ser observado em pacientes 
com uma lesao unilateral do hemisferio cerebe¬ 
lar, e mais lento e tern maior amplitude quando 
os olhos estao voltados para o lado da lesao. O 
nistagmo nao esta presente em pacientes com le¬ 
soes do verme cerebelar anterior. 

7. Disartria - A fala se torna disartrica e assume 
uma qualidade irregular e explosiva em pacientes 
com lesoes que envolvem os hemisferios cere¬ 
belares. A fala geralmente nao chama a aten^ao 
quando somente estruturas da linha media estao 
envolvidas. 

^ Localizacao da lesao subjacente 

A rela^ao dos sinais e sintomas de lesoes com as dife- 
rentes partes do cerebelo e considerada no Capitulo 8. 
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DISTURBIOS DA TRANSMISSAO 
NEUROMUSCULAR 

^ Sinais 

1. Tonus muscular normal ou reduzido. 

2. Reflexos tendinosos e superficiais normals ou 
deprimidos. 

3. Ausencia de altera^oes sensoriais. 

4. Fraqueza, muitas vezes com distribui^ao irre¬ 
gular, nao correspondendo a qualquer estrutura 
anatomica isolada; costuma envolver os muscu- 
los cranianos e pode apresentar uma gravidade 
flutuante durante curtos periodos, particular- 
mente em rela^ao a atividade. 

^ Localizacao da lesao subjacente 

O envolvimento patologico da por^ao pre-sinaptica 
(p. ex., botulismo) ou pos-sinaptica (p. ex., miastenia 
grave) da jun^ao neuromuscular pode comprometer 
a transmissao neuromuscular. Disturbios afetando 
a transmissao neuromuscular sao discutidos mais 
adiante neste capitulo. 

DISTURBIOS MIOPATICOS 
^ Sinais 

1. Fraqueza, em geral, mais acentuada proximal e 
nao distalmente. 

2. Ausencia de atrofia muscular ou depressao dos 
reflexos tendinosos, pelo menos ate um estagio 
avan^ado do disturbio. 

3. Reflexos abdominals e plantares normals. 

4. Ausencia de perda sensorial ou disturbios es- 
fincterianos. 

^ Localizacao da lesao subjacente 

Ao distinguir entre os diversos transtornos miopati- 
cos e importante determinar se a fraqueza e congenita 
ou adquirida, se existe historia familiar de um distur¬ 
bio semelhante, e se ha alguma evidencia clinica de 
que uma doen^a sistemica pode ser responsavel. A 
distribui^ao dos musculos afetados frequentemente 
e muito importante para distinguir as diversas mio- 
patias hereditarias (ver Disturbios miopaticos, mais 
adiante). 


INVESTIGACOES 


As investiga^oes de pacientes com fraqueza decorren- 
te de deficits cerebrais focais sao consideradas no Ca¬ 
pitulo 2. As investiga^oes discutidas aqui podem ser 
uteis na avalia^ao de pacientes com fraquezas decor- 
rentes de outras causas (Tabela 9-7). 


IMAGEM 

^ Raios X simples da coluna 

Anormalidades congenitas e degenerativas, inflama- 
torias, neoplasicas ou altera^oes traumaticas podem 
ser reveladas por raios X simples da coluna, mas a 
tomografia computadorizada (TC) ou a ressonancia 
magnetica (RM) e preferida para pacientes com sus- 
peita de lesoes medulares ou das raizes nervosas, pois 
fornece mais detalhes e melhor visualiza^ao das estru- 
turas de tecidos moles. 

^ Tomografia computadorizada ou 
ressonancia magnetica 

A TC da coluna, em especial quando realizada apos 
a instila^ao de material de contraste hidrossoluvel no 
espa^o subaracnoide (mielografia por TC), tambem 
pode revelar doen^a envolvendo a medula espinal ou 
as raizes nervosas. A RM e superior a TC em rela^ao a 
isto (ver Capitulo 2). 

ESTUDOS ELETRODIAGNOSTICOS 

A fun^ao da unidade motora normal, que consiste 
em um neuronio motor inferior e em to das as fibras 
musculares por ele inervadas, pode estar comprome- 
tida em qualquer um dos diversos locais em pacientes 
com fraqueza. Uma lesao pode, por exemplo, afetar a 
cdula do cor no anterior ou seu axonio, interferir com 
a transmissao neuromuscular, ou envolver as fibras 
musculares diretamente, de mo do que estas nao po¬ 
dem responder normalmente a ativa^ao neural. Em 
cada circunstancia, podem ser registradas altera^oes 
caracteristicas na atividade eletrica do musculo afeta- 
do, por meio de um eletrodo de agulha inserido no 
musculo e conectado a um osciloscopio (eletromio- 
grafia, ou EMG). Dependendo do local da patologia, 
estudos da condu^ao nervosa ou respostas muscu¬ 
lares a estimula^ao repetitiva do nervo tambem po¬ 
dem ser anormais (ver Tabela 9-7 e Capitulo 2 para 
mais detalhes). 

ENZIMAS NO SORO 

Lesoes das fibras musculares levam a libera^ao de 
certas enzimas (creatina-quinase [CK, de creatine ki¬ 
nase], aldolase, lactato-desidrogenase [LDH, de lactic 
acid dehydrogenase], alanina-transaminase [ALT] e 
aspartato-transaminase [AST]), que podem ser de- 
tectadas no soro em quantidades elevadas. Entre essas 
enzimas, a CK apresenta o maior aumento no soro e 
tambem e a mais util para o acompanhamento da evo- 
lu^ao da doen^a muscular. No entanto, ela tambem 
esta presente em altas concentra^oes no cora^ao e no 
cerebro, e uma lesao dessas estruturas pode levar a ni- 
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Tabela 9-7 Investigacao de pacientes com fraqueza de origem nao cerebral 


Teste 

Disturbios da 
medula espinal 

Disturbios de 
celula do corno 
anterior 

Disturbios de 
nervo periferico 
ou de plexos 

Disturbios 
da jun^o 
neuromuscular 

Miopatias 

Creatina-quinase (CK) 
no soro e outras enzi- 
mas musculares 

Normal 

Normal ou leve- 
mente aumen- 
tada 

Normal 

Normal 

Normal ou au- 
mentada 

Eletromiografia 

Numero reduzido de unidades motoras sob controle 
voluntario; com lesoes causando degeneracao axial, ati¬ 
vidade anormal espontanea (p. ex., fasciculacoes, fibri- 
lacoes) pode estar presente depois de decorrido tempo 
suficiente apos o inicio; com reinervacao, as unidades 
motoras podem ser grandes, longas e polifasicas 

Frequentemente 
normal, mas as 
unidades motoras 
individuais podem 
apresentar uma 
variacao anormal 
em tamanho 

Unidades motoras 
pequenas, curtas, 
abundantes e 
polifasicas; ati¬ 
vidade anormal 
espontanea pode 
ser evidente na 
miosite 

Velocidade de condu- 

cao nervosa 

Normal 

Normal 

Mais lenta, es- 
pecialmente nas 
neuropatias des- 
mielinizantes; 
pode ser normal 
nas neuropatias 
axonais 

Normal 

Normal 

Resposta motora a 
estimulacao repetiti- 
va de nervo motor 

Normal 

Normal, exce- 
to na doenca 
rapidamente 
progressiva 

Normal 

Decremental anor¬ 
mal ou incremen¬ 
tal, dependendo 
da frequencia 
do estimulo e da 
doenca 

Normal 

Biopsia muscular 

Pode ser normal no estagio agudo, mas subsequente- 
mente e sugestiva de denervacao 

Normal 

Alteracoes suges- 
tivas de miopatia 

Mielografia por TC ou 
RM vertebral 

Pode ser util 

Util para a ex- 
clusao de outros 
disturbios 

Nao e util 

Nao e util 

Nao e util 


veis sericos aumentados de CK. O fracionamento da 
CK serica nas formas isoenzima e util para determi- 
nar o tecido de origem. Em pacientes com fraqueza, 
os niveis sericos elevados de CK geralmente indicam 
uma miopatia primaria, em especial de evolu^ao ra- 
pida. Contudo, um nivel serico moderadamente au- 
mentado de CK tambem pode ocorrer na doen^a do 
neuronio motor, e eleva^oes mais acentuadas podem 
seguir traumatismo, cirurgia, inje^des intramuscula- 
res, EMC ou atividade vigorosa. 

BIOPSIA MUSCULAR 

O exame histopatologico de uma amostra de mus¬ 
culo fraco pode ser importante para determinar se a 
fraqueza tern origem neurogenica ou miopatica. Nos 
disturbios neurogenicos, as amostras de biopsia 
muscular apresentam fibras atrofiadas que ocorrem 
em grupos, com grupos adjacentes de grandes fibras 
nao envolvidas. Nas miopatias, a atrofia ocorre em 
um padrao aleatorio; os micleos das cdulas muscula- 


res podem estar situados centralmente, contrastando 
com sua localiza^ao periferica normal; tambem pode 
ser observada uma infiltra^ao gordurosa ou fibro¬ 
se. Alem disso, o exame de um especime de biopsia 
muscular pode permitir o reconhecimento de certas 
doen^as musculares inflamatorias (p. ex., polimiosi- 
te), para as quais existe tratamento especifico a dispo- 
si^ao - ajudando a diferencia-las de disturbios mus¬ 
culares que nao tern tratamento especifico. 


DISTURBIOS DA MEDULA ESPINAL 
(MIELOPATIAS) 


Lesoes medulares podem levar a disturbios motores, 
sensoriais ou esfincterianos, ou a algumas combina- 
goes desses deficits. Dependendo de ser unilateral ou 
bilateral, uma lesao acima da C5 pode causar hemi- 
paresia ipsilateral ou quadriparesia. Nas lesoes medu¬ 
lares mais baixas da medula cervical, o envolvimento 
dos membros superiores e parcial, e uma lesao abaixo 
de T1 afeta somente os membros inferiores em um 
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ou ambos os lados. Os disturbios da sensibilidade sao 
considerados detalhadamente no Capitulo 10, mas 
deve-se citar aqui que o envolvimento unilateral das 
colunas posteriores da medula conduz a uma perda 
ipsilateral da sensibilidade postural e vibratoria. Adi- 
cionalmente, qualquer disturbio funcional dos tratos 
espinotalamicos nas colunas anterolaterais compro- 
mete a dor e a temperatura contralateral abaixo do 
nivel da lesao. 

A espasticidade e um disturbio que costuma 
acompanhar as lesoes do neuronio motor superior, 
podendo ser especialmente problematica abaixo do 
nivel da lesao em pacientes com mielopatias. Quan- 
do existe fraqueza nas pernas, o tonus aumentado 
da espasticidade pode ajudar a manter o paciente na 
posi^ao ereta. No entanto, uma espasticidade acentu- 
ada pode levar a deformidade, interferir nas fun^oes 
intestinais e urinarias, e causar espasmos flexores ou 
extensores dolorosos. O tratamento farmacologico in- 
clui farmacos como diazepam, baclofeno, dantrolene 
ou tizanidina, como discutido adiante em Mielopatia 
traumatica, mas a redu^ao do tonus tambem pode 
levar a um aumento da incapacidade decorrente da 
fraqueza subjacente nas pernas. 


MIELOPATIA TRAUMATICA 


Embora a lesao da medula possa resultar de uma lesao 
em chicote, uma lesao medular grave em geral esta re- 
lacionada a fratura-deslocamento na regiao cervical, 
toracica baixa, ou lombar alta, que, frequentemente, 
esta associada com dor local. Lesoes cerebrals e sis- 
temicas concomitantes podem complicar a evolu^ao. 
O local mais comum de lesao medular traumatica e a 
regiao cervical. 

ACHADOS CLINICOS 
^ Transec^o medular completa 

A transec^ao total resulta em paralisia imediata per- 
manente e perda da sensibilidade abaixo do nivel da 
lesao. Embora a atividade reflexa seja perdida por um 
periodo variavel depois da lesao, segue-se um aumen¬ 
to persistente da fun^ao reflexa. 

1. No estagio agudo, existe paralisia flacida com 
perda dos reflexos tendinosos e outros mais, 
acompanhada de perda sensorial, reten^ao uri¬ 
naria e fecal. Este e o estagio de cheque medular. 

2. Nas semanas seguintes, com o retorno da fun^ao 
reflexa, o quadro clinico e o de uma paraplegia 
espastica ou quadriplegia, com reflexos tendi¬ 
nosos vivos e respostas extensoras plantares; no 
entanto, uma paralisia flacida e atrofica (neu¬ 
ronio motor inferior) pode afetar os musculos 
inervados pelos segmentos medulares no nivel da 


lesao, em que as cdulas de corno anterior foram 
lesionadas. A sensibilidade esta reduzida no nivel 
da lesao e abaixo dela. A bexiga e o intestino reas- 
sumem sua fun^ao reflexa, de modo que urina e 
fezes sao expelidas em intervalos. 

3. Espasmos flexores ou extensores das pernas 
podem se tornar cada vez mais problematicos 
e, finalmente, ser desencadeados ate mesmo 
pelo mais leve estimulo cutaneo, em especial 
na presen^a de escaras ou infec^ao do trato uri- 
nario. Eventualmente, o paciente assume uma 
postura com as pernas em flexao ou extensao, 
sendo a primeira especialmente provavel nas 
lesoes da medula cervical ou em lesoes medu¬ 
lares completas. 

^ Lesao menos grave 

Nas lesoes menos graves, o deficit neurologico e me¬ 
nos grave e menos completo, mas os pacientes podem 
permanecer com uma paraparesia ou quadriparesia 
leve, ou com um disturbio sensorial distal. A fun^ao 
esfincteriana tambem pode estar comprometida - 
urgencia miccional e incontinencia de urgencia sao 
especialmente comuns. As lesoes em hiperextensao 
do pesco^o podem levar a isquemia medular focal, 
causando paresia bibraquial (fraqueza em ambos os 
bravos), poupando as pernas e com sinais sensoriais 
variaveis. 

IMAGEM 

Os exames de imagem sao importantes em todos os 
pacientes com suspeita de lesao medular traumatica. 
Radiografias simples podem revelar desalinhamentos, 
fraturas e edema de tecidos moles; a TC e mais sensi- 
vel para determinar fraturas da coluna, especialmente 
na regiao cervical, e tambem permite uma avalia^ao 
da medula espinal. Este e o motivo pelo qual ela e pre- 
ferida na avalia^ao aguda. A RM da coluna fornece in- 
forma^ao complementar sobre a extensao e a natureza 
de qualquer lesao medular, assim como a presen^a de 
um hematoma epidural, o que e importante para o 
tratamento e o prognostico. 

TRATAMENTO 

^ lmobiliza»o, descompressao e 
estabilizacao 

O tratamento inicial consiste em imobiliza^ao ate que 
a natureza e a extensao da lesao sejam determinadas. 
Lesoes medulares devem ser presumidas em pacientes 
com lesoes da cabe^a, ate serem excluidas por exames 
de imagem. Se existir uma compressao medular, e ne- 
cessaria uma cirurgia descompressiva urgente. Uma 
coluna instavel pode necessitar de fixa^ao cirurgica, e 
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um deslocamento vertebral pode necessitar de tra^ao 
da coluna. 

^ Medidas gerais 

Uma via aerea permeavel deve ser assegurada, e a cir- 
cula^ao, a pressao arterial e a ventila^ao devem ser 
mantidas. Uma traqueostomia podera ser necessaria. 
Complica^oes respiratorias como pneumonia, atelec- 
tasia e embolia pulmonar devem ser tratadas agressi- 
vamente. E importante instituir uma profilaxia para 
trombose venosa profunda com heparina de baixo 
peso molecular. 

^ Corticosteroides 

Corticosteroides (p. ex., metilprednisolona, 30 mg/kg 
por bolus intravenoso, seguido de infusao intravenosa 
a 5,4 mg/kg/h durante 24 boras) podem melhorar a 
fun^ao motora e sensorial em seis meses, caso o trata- 
mento tenha sido iniciado dentro de oito boras apos a 
lesao traumatica da medula espinal, apesar de a ana- 
lise recente das evidencias publicadas deixar duvidas 
sobre qualquer efeito benefico significativo. O meca- 
nismo de a^ao e desconbecido, mas pode envolver a 
inibi^ao de peroxida^ao lipidica e a melbora do fluxo 
sanguineo para a medula espinal lesionada. 

^ Tratamento dos espasmos dolorosos 

Espasmos flexores ou extensores dolorosos podem 
ser tratados com farmacos que aumentam os meca- 
nismos espinais inibitorios (baclofeno, diazepam) ou 
que promovem o desacoplamento da excita^ao mus¬ 
cular da contra^ao (dantrolene). O baclofeno deve ser 
administrado duas vezes ao dia, por via oral (5 mg), 
aumentando-se a dose ate 30 mg quatro vezes ao dia; 
diazepam, 2 mg por via oral duas vezes ao dia, ate 20 
mg tres vezes ao dia; e o dantrolene, 25 mg/dia por 
via oral ate 100 mg quatro vezes ao dia. Tizanidina, 
um agonista central de receptor a 2 -adrenergico, tam- 
bem pode ser util, mas seu exato mecanismo de a^ao 
ainda nao esta claro. A dose diaria e instituida gra- 
dualmente, em geral 8 mg tres vezes ao dia. Os efeitos 
colaterais incluem boca seca, sonolencia e bipotensao, 
mas o farmaco em geral e bem tolerado. Pacientes que 
nao se beneficiam ou que nao toleram doses suficien- 
tes de medicamentos orais podem responder a infu¬ 
sao intratecal de baclofeno. 

Todos esses farmacos podem aumentar a incapa- 
cidade funcional ao reduzirem o tonus. O dantrolene 
tambem pode aumentar a fraqueza e deve ser evita- 
do em pacientes com fun^ao respiratoria gravemente 
comprometida. 

^ Cuidados com a pele 

E preciso ficar especialmente atento aos cuidados com 
a pele, evitando pressao continua sobre qualquer area. 


^ Disturbios vesicais e intestinais 

Dependendo da gravidade da lesao, inicialmente pode 
ser necessaria uma cateteriza^ao vesical. Subsequen- 
temente, a urgencia e a frequencia da bexiga espastica 
podem responder a um farmaco parassimpatolitico, 
como a oxibutinina, 5 mg tres vezes ao dia. Suposi- 
torios e enemas podem ajudar a manter movimentos 
intestinais regulares e podem prevenir ou controlar a 
incontinencia fecal. 

^ Terapeutica experimental 

O trabalbo experimental recentemente tern se con- 
centrado em uma melboria da regenera^ao axial no 
local lesionado da medula espinal, por abordagens 
como neutraliza^ao dos inibidores da regenera^ao 
de neuritos, uso de fatores neurotroficos ou de cres- 
cimento, implanta^ao de canais sinteticos para guia 
axonal e terapias celulares. A aplica^ao em pacientes 
com lesoes medulares sera possivel em um futuro pro¬ 
ximo. 

PROGNOSTICO 

Existe mortalidade significativa apos lesoes medula¬ 
res, sendo maior em pacientes com lesoes cervicais, 
lesoes cranianas associadas, inadequa^ao cardiovas¬ 
cular ou respiratoria e disturbios coexistentes. Os 
maiores graus de melbora sao observados em pacien¬ 
tes com lesao incompleta, com recupera^ao mais im¬ 
portante ocorrendo nos primeiros meses apos a lesao. 


MIELOPATIAS DESMIELINIZANTES 


ESCLEROSE MULTIPLA 
^ Epidemiologia 

A esclerose multipla e um dos disturbios neurologicos 
mais comuns, afetando cerca de 300.000 pacientes nos 
EUA, e sua maior incidencia e em adultos jovens. Ela 
e definida clinicamente pelo envolvimento de dife- 
rentes partes do sistema nervoso central em momen- 
tos distintos - desde que outras doen^as que causam 
disfun^ao central multifocal tenbam sido excluidas. 
Os sintomas iniciais em geral come^am antes dos 55 
anos, com um pico de incidencia entre 20 e 40 anos; 
as mulberes sao cerca de duas vezes mais afetadas que 
os bomens. 

Estudos epidemiologicos mostram que a preva- 
lencia da doen^a aumenta em locais mais distantes do 
equador e nao existe alto fator de risco para a doen^a 
entre as latitudes 40°N e 40°S. Uma predisposi^ao ge- 
netica e sugerida por estudos com gemeos, pela ocor- 
rencia familiar ocasional e pela forte associa^ao entre 
a doen^a e alelos HLA especificos (HLA-DRE^^ 15:01 e 
HLA-DRBU15:03). Os alelos de IL2RA (gene do re- 
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ceptor a da interleucina-2) e IL7RA (gene do receptor 
a da interleucina-7) tambem foram propostos como 
fatores de risco hereditario para esclerose multipla. 
Evidencias atuais apoiam a cren^a de que a doen^a 
tern uma base autoimune. 

► Patologia 

O disturbio e caracterizado patologicamente pelo de- 
senvolvimento focal - frequentemente perivenular - 
de areas disseminadas de desmieliniza^ao, juntamente 
com gliose reativa, dano axonal e degenera^ao neuro¬ 
nal. Essas lesoes ocorrem na substancia branca e na 
substancia cinzenta do cerebro e da medula espinal e 
no nervo optico (II). 

^ Fisiopatologia 

A causa da esclerose multipla e desconhecida, mas 
acredita-se que o dano tecidual e os sintomas neu- 
rologicos sejam desencadeados por um mecanismo 
imunologico dirigido contra os antigenos da bainha 
de mielina. Infec^ao viral ou outros fatores desen- 
cadeantes podem promover a entrada de celulas T e 
anticorpos no sistema nervoso central por uma inter- 
rup^ao da barreira hematoencefalica. Isso leva a um 
aumento da expressao de moleculas de adesao celular, 
metaloproteinases da matriz e citocinas pro-inflama- 
torias. Essas moleculas trabalham em conjunto para 
atrair celulas imunologicas adicionais, degradam a 
matriz extracelular auxiliando sua migra^ao e ativam 
as respostas autoimunes contra varios antigenos (p. 
ex., proteina basica da mielina, glicoproteina asso- 
ciada a mielina, glicoproteina de oligodendrocito e 
mielina, proteina proteolipideo, aB-cristalina, fosfo- 
diesterases e S-100). A liga^ao desses antigenos-alvo 
por celulas que apresentam antigeno desencadeia 
uma resposta autoimune que pode envolver citocinas, 
macrofagos e complemento. O ataque imunologico a 
mielina desnuda os axonios, o que leva a uma redu^ao 
da velocidade de condu^ao nervosa. Junto com a per- 
da de axonios e corpos celulares, isso leva a sintomas 
neurologicos progressivos. 

^ Achados cimicos 

1. Sintomas iniciais ou de apresenta^ao - Os pa- 

cientes podem apresentar qualquer um dos imi- 
meros sintomas (Tabela 9-8). Queixas iniciais 
comuns sao fraqueza focal, dormencia, formi- 
gamento ou instabilidade em um membro; per- 
da subita da visao ou visao borrada em um dos 
olhos (neurite optica); diplopia; desequilibrio ou 
um disturbio da fun^ao vesical (urgencia urina¬ 
ria ou hesita^ao). Tais sintomas, frequentemente, 
sao transitorios, desaparecendo em alguns dias 
ou semanas, apesar de um deficit residual poder 
ser encontrado durante um exame neurologico 


Tabela 9-8 Sinais e sintomas de esclerose multipla 


Porcentagem 
de pacientes 

Sintomas (na apresentacao) 

Parestesias 

37 

Disturbio da marcha 

35 

Fraqueza e incoordenacao da extremida- 
de inferior 

17 

Perda visual 

15 

Fraqueza e incoordenacao da extremida- 
de superior 

10 

Diplopia 

10 

Sinais 

Reflexos abdominais ausentes 

81 

Fliper-reflexia 

76 

Ataxia da extremidade inferior 

57 

Respostas extensoras plantares 

54 

Comprometimento de movimentos rapi- 
damente alternantes 

49 

Comprometimento da sensibilidade 
vibratoria 

47 

Neuropatia optica 

38 

Nistagmo 

35 

Comprometimento da sensibilidade 
postural 

33 

Tremor intencional 

32 

Espasticidade 

31 

Comprometimento da sensibilidade ter- 
mica ou dolorosa 

22 

Disartria 

19 

Paraparesia 

17 

Oftalmoplegia internuclear 

11 


(Adaptada de Swanson JW. Multiple sclerosis: update in diagnosis 
and review of prognostic factors. Mayo Clin Proc. 1989;64:577-586.) 


cuidadoso. Alguns pacientes apresentam parapa- 
resia espastica aguda ou gradualmente progressi¬ 
va e deficit sensorial; isso deve levantar suspeita 
sobre a possibilidade de uma lesao estrutural 
subjacente, a menos que o exame clinico forne^a 
evidencias de uma doen^a mais disseminada. 

2. Evolu^ao subsequente - Pode existir um inter- 
valo de meses ou anos apos o episodio inicial, 
antes do aparecimento de novos sintomas neu¬ 
rologicos. Entao, e possivel que se desenvolvam 
sintomas novos, ou que os sintomas anteriores 
recorram e progridam. Recaidas podem ser de- 
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sencadeadas por infec^ao e, em mulheres, sao 
mais provaveis nos tres primeiros meses apos 
o nascimento de um filho (mas sao reduzidas 
durante a gesta^ao em si). Um aumento na 
temperatura corporal pode causar deteriora^ao 
transitoria em pacientes com um deficit fixo e 
estavel (fenomeno de Uhthoff). Com o tempo - 
e apos varias recaidas - o paciente pode se tor- 
nar cada vez mais incapacitado por fraqueza, 
rigidez, disturbios sensoriais, instabilidade de 
membros, comprometimento visual e inconti- 
nencia urinaria. 

Com base em sua evolu^ao, a doen^a pode ser di- 
vidida na forma recorrente-remitente (85% dos ca- 
sos), na qual a progressao nao ocorre entre os ataques; 
na forma progressiva secundaria (80% dos casos 
apos os 25 anos), que se caracteriza por uma evolu^ao 
gradualmente progressiva, apos um padrao inicial re¬ 
corrente-remitente; e na forma progressiva primaria 
(10% dos casos), na qual existe uma progressao gra¬ 
dual da incapacidade depois do inicio clinico. Uma 
forma progressiva-recorrente ocorre raramente, com 
recaidas agudas sobrepostas a uma evolu^ao progres¬ 
siva primaria. 

Nos casos avan^ados, o exame comumente revela 
atrofia optica, nistagmo, disartria e deficit do neuro- 
nio motor superior, sensorial ou cerebelar em um ou 
em todos os membros (Tabela 9-8). Nota-se que o 
diagnostico nao pode ter como base um unico sinto- 
ma ou sinal isolado, mas um quadro clinico completo, 
que indica envolvimento de diferentes partes do siste- 
ma nervoso central em momentos distintos. 

^ Investigates 

As investiga^oes podem ajudar a apoiar o diagnosti¬ 
co clinico e excluir outros disturbios, mas por si so 
nao justificam um diagnostico definitivo de esclerose 
multipla. 

O liquido cerebrospinal (LCS) costuma ser anor- 
mal, com leve linfocitose ou aumento leve da concen- 
tra^ao de proteinas, em especial quando examinado 
logo apos uma recorrencia aguda. A eletroforese do 
LCS mostra a presen^a de discretas bandas na regiao 
da imunoglobulina G (IgG) (bandas oligoclonais) 
em 90% dos pacientes. Os antigenos responsaveis por 
esses anticorpos sao desconhecidos. 

Quando existe evidencia clinica de lesao em so- 
mente um lugar do sistema nervoso central, o diag¬ 
nostico de esclerose multipla nao pode ser feito de 
modo adequado, ate que outras regioes tenham sido 
afetadas subclinicamente. Tal envolvimento subclini- 
co pode ser detectado pelas respostas eletrocerebrais 
evocadas, por meio de estimula^ao visual monocu¬ 
lar com um padrao tabuleiro de xadrez (potenciais 
evocados cerebrals), estimula^ao monouricular com 


cliques repetitivos (potenciais evocados auditivos do 
tronco cerebral) ou estimula^ao eletrica de um nervo 
periferico (potenciais evocados somatossensoriais). 

A RM pode ajudar a detectar lesoes subclini- 
cas e tornou-se praticamente indispensavel para a 
confirma^ao do diagnostico (Figura 9-4). Imagens 
ponderadas em T1 podem revelar “buracos negros”, 
que provavelmente representam areas de dano axonal 
permanente; lesoes hiperintensas tambem sao encon- 
tradas. Imagens ponderadas em T1 e real^adas por 
gadolineo podem evidenciar areas de inflama^ao com 
degrada^ao da barreira hematoencefalica. As ima¬ 
gens ponderadas em T2 fornecem informa^ao sobre 
a carga da doenga ou a carga da lesao (ou seja, nu- 
mero total de les5es), que em geral aparecem como 
areas de alta intensidade de sinal. Outras tecnicas da 
RM, incluindo medidas da atrofia cerebral, imagem 
por transferencia de magnetiza^ao, espectroscopia 
por ressonancia magnetica e imagem por tensor de 
difusao, provavelmente fornecem informa^ao mais 
relevante. A RM de individuos sadios mostra, por 
vezes, “objetos brilhantes nao identificados” que se 
assemelham as lesoes da esclerose multipla, mas sem 
correla^oes clinicas ou significancia clinica; assim, os 
achados de imagem devem ser interpretados no con- 
texto clinico no qual foram obtidos. Em pacientes que 
apresentam a forma espinal do disturbio e sem evi¬ 
dencia de doen^a disseminada, a RM ou a mielografia 
por TC podem ser necessarias para excluir a possibi- 
lidade de uma lesao congenita isolada ou adquirida, 
tratavel por cirurgia. A regiao do forame magno deve 
ser visualizada para excluir a possibilidade de uma le¬ 
sao como a malforma^ao de Arnold-Chiari, na qual 
parte do cerebelo e do tronco cerebral inferior esta 
deslocada para dentro do canal cervical, produzindo 
deficits mistos piramidais e cerebelares nos membros. 

^ Diagnostico 

O diagnostico de esclerose multipla requer evidencias 
de que pelo menos duas regioes diferentes da subs- 
tancia branca central foram afetadas em momentos 
distintos. 

A esclerose multipla clinicamente definida 

pode ser diagnosticada em pacientes com uma evolu- 
9 ao recorrente-remitente e sinais de pelo menos duas 
lesoes envolvendo regioes diferentes da substancia 
branca central. Uma esclerose multipla provavel e 
diagnosticada quando os pacientes tern evidencia de 
doen^a multifocal da substancia branca, mas apresen- 
taram somente um ataque clinico ou tern uma historia 
de pelo menos dois episodios clinicos tipicos, com si¬ 
nais de somente uma lesao isolada. 

Os exames de imagem podem ser usados para 
mostrar a dissemina^ao ao longo do tempo, caso 
exista uma lesao contrastada com gadolineo depois de 
pelo menos tres meses do inicio de um evento clini- 
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A Figura 9-4 (A) Lima RM mediossagital ponderada em T2 da coluna vertebral em uma mulher jovem com esclerose 

multipla. Observa-se uma regiao anormal com alta intensidade de sinal (seta). (Cortesia de RA Heyman.) (B) Uma RM 
cerebral axial ponderada em T2 de urn paciente com esclerose multipla, mostrando multiplas placas de substancia bran- 
ca, primariamente puntiformes (sefos); notar a localizacao tipica na regiao periventricular (pontas de seta). (Cortesia 
de RA Heyman.) 


CO, em um local diferente daquele correspondendo ao 
evento inicial, ou se for encontrada uma nova lesao 
em T2 em qualquer momento, em compara^ao com 
um exame de linha de base, obtido pelo menos 30 dias 
apos o evento cHnico inicial. 

Dissemina^ao no espa^o requer tres dos itens 
a seguir: (1) pelo menos uma lesao contrastada com 
gadolineo ou nove lesoes hiperintensas em T2, caso 
nao exista lesao contrastada; (2) uma ou mais les5es 
infratentoriais (ou medulares); (3) uma ou mais lesoes 
justacorticais e (4) pelo menos tres lesoes periventri- 
culares. 

O diagnostico de doen^a progressiva primaria 
requer, alem de um ano de doen^a progressiva, dois 
ou mais dos itens a seguir: (1) RM positiva (nove le¬ 
soes em T2 ou pelo menos quatro les5es em T2 com 
potencial evocado visual anormal); (2) duas ou mais 
les5es focais em T2 na RM da coluna e (3) bandas 
oligoclonais positivas no LCS, aumento do indice de 
IgG, ou ambos. 

Quando os pacientes tiveram um unico evento 
clinico e, portanto, nao satisfazem os criterios para 
esclerose multipla, deve ser feito o diagnostico de uma 
sindrome clinicamente isolada (SCI). Esses pacien¬ 
tes tern um risco aumentado de desenvolvimento de 
esclerose multipla e, algumas vezes, recebem oferta 
de tratamento como se portassem a doen^a, na espe- 


ran^a de retardar a progressao para uma doen^a cli¬ 
nicamente definida. Uma RM de seguimento deve ser 
considerada depots de 6 a 12 meses, para determinar 
se ocorreram novas les5es. 

► Tratamento 

A abordagem ao tratamento esta resumida na Tabela 
9-9. 

1. Doen^a recorrente-remitente - O tratamento 
com uma base indefinida com interferon (3-la 
ou interferon (3-lb, com uma dosagem que de- 
pende da formula^ao, reduz a taxa de recaidas. 
Acetato de glatiramer (anteriormente copoli- 
mero 1, uma mistura de polimeros aleatorios 
que estimulam a composi^ao de aminoacido 
da proteina basica mielina), administrado por 
inje^oes subcutaneas (20 mg ao dia), parece ser 
igualmente eficaz. Alem de seu efeito sobre as 
recorrencias, o interferon |3-la e o acetato de 
glatiramer tambem podem retardar o inicio de 
incapacita^ao significativa em pacientes com 
doen^a recorrente. Natalizumabe, um anticorpo 
a4 integrina, reduz a taxa de recorrencia, mas em 
casos raros esta associado com leucoencefalopa- 
tia multifocal progressiva. Seu uso esta limitado 
a pacientes com doen^a recorrente-remitente. 
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Tabela 9-9 Tratamento da esclerose multipla ou 
de eventos desmielinizantes clinicamente isolados, 
sugestivos de esclerose multipla 

Episodio agudo, incluindo recai'da^ 

• Metilprednisolona, 1 g IV diariamente x 3 a 5 dias 

• Prednisona, 1.000 mg VO diariamente x 3 a 5 dias 

• Dexametasona, 160 mg VO diariamente x 3 a 5 dias 

Preven^o de recai'da, tratamento de primeira linha^ 

• Interferon 

(3-1 a, 44 |jLg SC tres vezes por semana 
(3-1a, 30 |jLg IM uma vez por semana 
(3-1 b, 0,25 mg SC em dias alternados 

• Acetato de glatiramer, 20 mg SC diariamente 

• Fingolimode, 0,5 mg VO diariamente^ 

Preven^o de recaida para atividade da doenca, a des- 

peito de tratamento de primeira linha 

• Natalizumabe, 300 mg IV mensalmente 

• Fingolimod, 0,5 mg VO diariamente 

• Mitoxantrona, 12 mg/m^ IV a cada tres meses 

Atividade alta da doenca (geralmente com lesoes multi- 

plas contrastadas pelo gadoKneo na RM) 

• Natalizumabe, 300 mg IV mensalmente 

Vara recaidas refratarias ao corticosteroide pode ser usada plasma- 
ferese. 

^Interferons em alta dose e alta frequencia, fingolimode e acetato 
de glatiramer sao mais eficazes do que o uso de interferon uma vez 
por semana. 

V frequencia cardiaca deve ser monitorada por seis horas apos a 
primeira dose de fingolimode ou quando esta medicacao volta a ser 
usada apos urn intervalo de > 2 semanas. 

pouco responsiva a outros tratamentos ou com 
uma evolu^ao inicial agressiva. No entanto, se o 
teste do anticorpo JC for negativo, o risco e baixo. 
Infusoes de imunoglobulina intravenosa (IVIg) 
tambem podem reduzir a taxa de recorrencia, 
mas as recomenda^oes de tratamento sao prema- 
turas. Plasmaferese algumas vezes e util quando 
os pacientes apresentam recorrencias graves que 
nao respondem a esteroides. 

Os efeitos colaterais mais comuns dos inter¬ 
ferons sao a sindrome semelhante ao estado gri- 
pal e (no caso do interferon |3-lb) as rea^5es no 
local da inje^ao. Acetato de glatiramer em geral 
e bem tolerado, mas pode produzir eritema nos 
locais de inje^ao, e cerca de 15% dos pacientes 
apresentam episodios transitorios de rubor, disp- 
neia, sensa^ao de aperto no peito, palpita^oes e 
ansiedade apos as inje^oes. Estes tres agentes sao 
aprovados para o uso na esclerose multipla recor- 
rente-remitente e estao disponiveis por prescri- 
^ao. Seu custo e elevado, mas deve ser avaliado 
em rela^ao a redu^ao da necessidade de cuidados 
medicos e a redu^ao do tempo de trabalho perdi- 
do que segue a sua utiliza^ao. 

Esses agentes que modificam a doenca sao 
administrados por via parenteral, mas o agente 


fingolimode (0,5 mg ao dia), para administra- 
^ao por via oral, foi aprovado recentemente nos 
EUA para reduzir as recorrencias e a progres- 
sao da doenca; ele tambem reduz a atividade da 
lesao e a perda de volume cerebral na doenca 
recorrente-remitente. Seu mecanismo de a^ao 
e, provavelmente, impedir que os linfocitos mi- 
grem para dentro do sistema nervoso central. 
Esse medicamento e bastante seguro e bem to¬ 
lerado. Efeitos adversos incluem cefaleia, fadiga, 
dor nas costas, diarreia, infec^oes do trato respi- 
ratorio, eleva^ao das enzimas hepaticas, efeitos 
sobre a pressao arterial, edema macular - no 
inicio do tratamento -, bradicardia transitoria 
e lentifica^ao da condu^ao atrioventricular. Por 
isso, a frequencia cardiaca deve ser monitorada 
durante seis horas apos a primeira dose, ou quan¬ 
do se recome^a um tratamento com fingolimode, 
depois que seu uso foi interrompido por duas 
semanas ou mais. Cancer de pele e outros cance- 
res tambem for am relatados. Pelo menos ate que 
se tenha mais experiencia com o farmaco, o uso 
do fingolimode provavelmente ficara restrito a 
pacientes com doenca recorrente-remitente, que 
nao toleram interferons (3 e acetato de glatiramer; 
ele tambem e prescrito a pacientes que preferem 
tratamento oral a medica^5es parenterais, desde 
que compreendam os riscos associados. Outro 
agente oral, cladribina, tambem parece ter efeitos 
na redu^ao da taxa de recorrencia em estudos re- 
centes de tres fases, mas ainda nao foi aprovado 
para uso nos EUA. 

Corticosteroides podem acelerar a recupe- 
ra^ao de recorrencias agudas, mas a extensao da 
recupera^ao em si permanece inalterada. O tra¬ 
tamento e, portanto, reservado para as crises que 
levam a mudan^a aguda na capacidade funcio- 
nal, como aqueles que causam disfun^ao visual 
ou da marcha. A administra^ao de esteroides em 
longo prazo nao evita recorrencias e nao deve ser 
realizada em decorrencia dos efeitos colaterais 
inaceitaveis. Nao existe um piano de tratamento 
padrao com corticosteroides, mas o regime mais 
comumente usado e a metilprednisolona intra¬ 
venosa (1 g ao dia) durante cinco dias, seguida 
de prednisona por via oral (1 mg/kg/dia durante 
uma semana, com rapida redu^ao nas proximas 
1 a 2 semanas). 

2. Esclerose multipla progressiva primaria ou se¬ 
cundaria - O tratamento ideal dessas formas da 
doenca e menos claro. Nao existe um tratamento 
estabelecido para a esclerose multipla progres¬ 
siva. Estudos recentes indicam que o interferon 
(3-lb (e provavelmente interferon (3-la) e eficaz 
para reduzir a taxa de progressao como determi- 
nado clinicamente e por RM na doenca progres- 
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siva secundaria, mas existe somente uma expe- 
riencia limitada com acetato de glatiramer nesse 
cenario. Mitoxantrona provavelmente reduz a 
frequencia de ataques clinicos e pode ajudar a 
reduzir a progressao da doen^a em pacientes 
cuja condi^ao clinica esta piorando. Tratamen- 
to com ciclofosfamida, azatioprina, metotrexato 
ou cladribina pode ajudar a deter a evolu^ao da 
doen^a progressiva secundaria, mas os estudos 
sao inconclusivos. Terapia de pulso com altas 
doses intravenosas de metilprednisolona (1 g/dia 
uma vez ao mes) algumas vezes tambem e eficaz 
e pode ter um risco mais baixo de complica^oes 
em longo prazo do que os farmacos citotoxicos. 
O possivel papel das estatinas (que tern efeitos 
imunomoduladores) no tratamento da esclerose 
multipla encontra-se em estudo. 

3. Tratamento da saude geral e tratamento sin- 
tomatico - Estes nao devem ser negligenciados 
durante o tratamento abrangente da esclerose 
multipla. Exercicios e fisioterapia sao importan- 
tes, mas deve-se evitar exercicios excessivos, em 
especial durante periodos de recorrencia aguda. 
A fadiga e um problema serio para muitos pa¬ 
cientes e algumas vezes responde a amantadina 
ou a um dos antidepressivos seletivos inibidores 
da recapta^ao da serotonina. O tratamento da es- 
pasticidade (discutido anteriormente), frequen- 
temente, e necessario, como no cuidado vesical 
e intestinal agressivo. O tratamento de outros 
aspectos da esclerose multipla avan^ada, como 
deficits cognitivos, dor, tremor e ataxia, em geral 
e menos bem-sucedido. 

► Prognostico 

Pode-se antecipar pelo menos uma recupera^ao par- 
cial de um episodio agudo, mas e impossivel prever 
quando ocorrera a proxima recaida. Caracteristicas 
que tendem a implicar em um prognostico mais fa- 
voravel incluem sexo feminino, inicio antes dos 40 
anos e apresenta^ao com disfun^ao visual ou soma- 
tossensorial, mais do que com disfun^ao piramidal ou 
cerebelar. Embora seja provavel que a doen^a resulte 
em algum grau de incapacidade, cerca da metade dos 
pacientes esta somente leve ou moderadamente inca- 
pacitada apos 10 anos do inicio dos sintomas. 

NEUROMIELITE OPTICA 

Este disturbio recorrente (antigamente, conhecido 
como doen^a de Devic e uma vez considerado como 
uma variante da esclerose multipla) esta associado 
com um marcador de anticorpo especifico, NMO- 
-IgG, que tern como alvo o canal de agua aquapori- 
na-4. O disturbio completamente estabelecido e ca- 
racterizado por neurite optica e mielite associada com 


altera^oes da RM que se estendem ao longo de pelo 
menos tres segmentos da medula espinal. Alguns pa¬ 
cientes com mielite ou neurite optica isolada tambem 
sao anticorpo-positivos. A soropositividade sugere 
um resultado visual pobre. Diferente do que ocorre na 
esclerose multipla, a RM nao mostra envolvimento da 
substancia branca nos casos tipicos, embora tais alte- 
ra^oes nao excluam o diagnostico. 

Os ataques agudos sao tratados com metilpred¬ 
nisolona intravenosa (1 g ao dia) durante cinco dias, 
seguido de prednisona por via oral (1 mg/kg/dia du¬ 
rante uma semana, com rapida redu^ao nas proximas 
1 a 2 semanas). Se a resposta for minima, institui-se a 
plasmaferese. O tratamento com imunoglobulinas in¬ 
travenosas em geral nao ajuda. O tratamento em lon¬ 
go prazo e feito com terapia imunossupressora. Um 
tratamento com micofenolato de mofetila (uso fora 
das indica^oes da bula; 1 g duas vezes ao dia por via 
oral) pode ajudar a reduzir a frequencia dos ataques, 
estabilizando o disturbio. Caso isso nao ocorra, rituxi- 
mabe (uso fora das indica^oes da bula) tambem pode 
ajudar a reduzir a taxa de recaidas e encontra-se em 
estudos; a dose comum e de 1.000 mg para cada uma 
das duas infusoes intravenosas a intervalos de duas 
semanas, mas nao existe consenso sobre regimes de 
retratamento. 

ENCEFALOMIELITE AGUDA DISSEMINADA 
► Patogenese 

Este disturbio incomum ocorre como um episodio 
isolado de sinais e sintomas neurologicos, que se de- 
senvolvem em alguns dias, associado a uma infec^ao 
viral inespecifica, incluindo sarampo, varicela, ou 
apos vacina^oes. Patologicamente, observam-se areas 
perivasculares de desmieliniza^ao disseminadas pelo 
cerebro e pela medula espinal, associadas a uma rea- 
^ao inflamatoria. Um disturbio similar tambem pode 
ocorrer de modo independente, sem infec^ao aparen- 
te; ele pode, entao, representar a manifesta^ao inicial 
de esclerose multipla. Isto e particularmente proble- 
matico, ja que foram descritos casos multifasicos. Fal- 
tam criterios diagnosticos. 

^ Achados cimicos 

Este disturbio tern sua maior incidencia na infancia. 
Os sintomas iniciais muitas vezes consistem em cefa- 
leia, febre e confusao mental; o exame revela sinais de 
irrita^ao meningea. Deficits neurologicos multifocais 
sao comuns. O paciente apresenta-se com caracteris¬ 
ticas encefalopaticas, com disturbios de consciencia 
que variam de sonolencia a coma; podem ocorrer 
convuls5es. Fraqueza flacida e disturbios sensoriais 
nas pernas, respostas extensoras plantares e reten^ao 
urinaria sao manifesta^oes comuns de envolvimento 
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da medula espinal. Outros sinais neurologicos podem 
indicar envolvimento de nervos opticos ou nervos 
cranianos, hemisferios cerebrais, tronco cerebral ou 
cerebelo; ataxia cerebelar frequentemente e bem evi- 
dente, mas pode ocorrer neurite optica, hemiparesia e 
outros sinais de tratos longos, afasia e ate mesmo dis- 
turbios do movimento. 

O deficit neurologico se resolve, pelo menos em 
parte, depois de algumas semanas. A maioria dos pa- 
cientes apresenta uma recupera^ao completa, mas al- 
guns permanecem com graves deficits residuais. 

^ Investigates 

O LCS ocasionalmente e normal, mas em muitos ca- 
sos mostra aumento na contagem de cdulas mononu- 
cleares; a concentra^ao proteica pode estar aumenta- 
da, mas a concentra^ao de glicose e normal. Bandas 
oligoclonais, um achado inespecifico, algumas vezes, 
estao presentes. A TC costuma ser normal, mas a RM 
e util: imagens ponderadas em T2 mostram lesoes as- 
simetricas de sinal alto, particularmente na substancia 
branca hemisferica, nos nervos opticos, nos nucleos 
da base, no talamo, no cerebelo, no tronco cerebral 
ou na medula espinal. Nas imagens ponderadas em 
T1 sao encontradas lesoes de sinal baixo na substan¬ 
cia branca e - dependendo de sua idade - podem ser 
contrastadas com gadolineo (Figura 9-5). Tambem 
podem estar presentes anormalidades da substancia 
cinzenta. 


^ Diagnostico diferencial 

O diagnostico baseia-se nas caracteristicas clinicas e 
de neuroimagem. Meningite infecciosa, encefalite e 
outros disturbios inflamatorios (p. ex., esclerose multi- 
pla) devem ser excluidos. O seguimento em longo pra- 
zo ajuda a confirmar o diagnostico; recaidas sugerem 
possibilidades alternativas, como esclerose multipla. 

^ Tratamento 

Antibioticos de amplo espectro e aciclovir frequen¬ 
temente sao administrados, ate que infec^oes bacte- 
rianas e encefalite por herpes simples tenham sido 
excluidas por exames diagnosticos. Entao, e adminis- 
trada metilprednisolona intravenosa em altas doses 
(30 mg/kg/dia, ate um maximo de 1 g ao dia, duran¬ 
te cinco dias). Um tratamento com imunoglobulinas 
intravenosas ou plasmaferese algumas vezes e util em 
pacientes com uma resposta inadequada a metilpred¬ 
nisolona. 


OUTRAS MIELOPATIAS INFECCIOSAS OU 
INFLAMATORIAS 


ABSCESSO EPIDURAL MEDULAR 
► Patogenese 

Abscesso epidural pode ocorrer como uma sequela 
de infec^ao cutanea, septicemia, osteomielite verte- 



A Figura 9-5 RM axial ponderada em T1 e contrastada com gadolineo em um paciente com encefalomielite aguda 
disseminada, apresentando a evolucao das lesoes. A RM em (B) foi obtida sete dias apos a RM em (A). (Cortesia de A 
DiBernardo.) 
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bral, abuso de drogas intravenosas, traumatismo ou 
cirurgia medular, anestesia epidural ou pun^ao lorn- 
bar. Fatores predisponentes incluem sindrome da 
imunodeficiencia adquirida (Aids) e imunossupres- 
sao iatrogenica. 

Os microrganismos causais mais comuns sao 
Staphylococcus aureus, estreptococos, bacilos gram- 
-negativos e anaerobios. Complica^oes neurologicas 
resultam de compressao da medula espinal ou de seu 
suprimento sanguineo, drenagem venosa obstruida, 
rea^oes inflamatorias e vasculite. 

^ Achados cimicos 

Febre, dor nas costas e dor na distribui^ao de uma 
raiz nervosa medular, cefaleia e mal-estar sao sinto- 
mas precoces, seguidos de paraparesia rapidamente 
progressiva, disturbios sensitivos nas pernas, reten- 
^ao urinaria e fecal. Abscesso epidural medular e uma 
emergencia neurologica que requer diagnostico e tra- 
tamento imediatos. 

^ Investigates 

A RM contrastada com gadolineo e o estudo de esco- 
Iha e deve ser suficiente para determinar a extensao 
do abscesso. Um bloqueio pode ser encontrado na 
mielografia por TC. As investiga^oes laboratoriais 
revelam leucocitose periferica e aumento da taxa 
de hemossedimenta^ao. A pun^ao lombar nao deve 
ser realizada em um local em que ha suspeita de um 
abscesso, pois pode disseminar a infec^ao do espa^o 
epidural para o espa^o subaracnoide. O LCS normal- 
mente mostra uma pleocitose leve, com aumento da 
proteina e concentra^ao de glicose normal. Hemo- 
culturas e culturas do abscesso extirpado ou de seu 
aspirado podem ajudar a identificar o organismo 
causal. 

► Tratamento 

O tratamento envolve cirurgia e antibioticos. Com 
o advento da RM, os abscessos epidurais medulares 
estao sendo diagnosticados com maior frequencia, 
antes que possam comprimir a medula espinal e em 
um momento em que o tratamento com antibioti¬ 
cos, isoladamente, e bem-sucedido. Nafcilina ou 
vancomicina e administrada para a cobertura de 
infec^ao estafilococica ou estreptococica, e uma ce- 
falosporina de terceira ou quarta gera^ao, como cef- 
tazidima ou cefepima, respectivamente, e adminis¬ 
trada para a cobertura de infec^oes gram-negativas; 
outros agentes sao adicionados ou substituidos com 
base no contexto clinico e nos resultados da colora- 
^ao de Gram do material extirpado. Os resultados 
da cultura do material necrotico que compoe o abs¬ 
cesso podem, subsequentemente, alterar o regime 
antibiotico. 


► Prognostico 

Diagnostico ou tratamento retardado e um atendimen- 
to nao ideal podem levar a paraparesia ou paraplegia 
irreversivel, o que ocorre em ate 20% dos casos, depen- 
dendo das series estudadas. O indicador prognostico 
mais importante e o estado clinico do paciente antes 
da cirurgia descompressiva; quanto maior o deficit pre- 
-operatorio, menor a recupera^ao a ser esperada. 

MIELITE AGUDA TRANSVERSA 

Esta sindrome resulta de um grande numero de distur¬ 
bios inflamatorios infecciosos e nao infecciosos, que 
produzem uma interrup^ao anatomica e funcional da 
medula espinal. Crian^as e adultos jovens sao afetados 
com maior frequencia. A mielite transversa pode ser 
um fenomeno isolado, ou uma caracteristica de uma 
doen^a mais cronica, como esclerose multipla ou neu- 
romielite optica. Os achados clinicos incluem deficits 
sensoriais, motores e autonomicos bilaterais nos mem- 
bros e no tronco; um nivel sensorial discrete, corres- 
pondendo ao local da inflama(;:ao na medula espinal; 
uma evolu^ao de horas a dias; um perfil inflamatorio 
do LCS, e uma RM mostrando uma leste intrinseca da 
medula espinal, que geralmente e real^ada com a ad- 
ministra^ao de gadolineo. E extremamente importante 
excluir lesoes da medula espinal, como abscesso epidu¬ 
ral medular, que requerem tratamento espedfico. 

O tratamento e feito com corticosteroides, nor- 
malmente metilprednisolona (Ig por via intravenosa 
durante 3 a 5 dias), embora sens beneficios ainda nao 
tenham sido rigorosamente estabelecidos. Plasmafe- 
rese ou ciclofosfamida podem ser uteis em pacientes 
nao responsivos. Os pacientes tendem a melhorar 
durante varios meses, mas podem apresentar deficits 
residuais, e existem relatos de taxas de mortalidade 
superiores a 30%. 

SIFILIS 

A sifilis pode produzir meningovasculite resultando 
em infarto da medula espinal. Mielopatias vasculares 
sao discutidas mais adiante neste capitulo. 

TUBERCULOSE 

A tuberculose pode levar a doen^a vertebral (doen^a 
de Pott), com compressao secundaria da medula es¬ 
pinal, meningite com arterite secundaria e infarto da 
medula, ou compressao medular por um tuberculo¬ 
ma. Tais complica^oes assumem grande importancia 
em certas partes do mundo, em especial na Asia e na 
Africa, e entre grupos como os moradores de rua e 
usuarios de drogas intravenosas, que tern um risco au- 
mentado de contrair tuberculose. A meningite tuber¬ 
culosa e discutida com mais detalhes no Capitulo 4. 
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AIDS 

Um disturbio da medula espinal, a mielopatia vacuo¬ 
lar, e encontrado na necropsia em ate 50% dos pa- 
cientes com Aids, muitos dos quais nao tinham sinto- 
mas de envolvimento medular em vida. Esse disturbio 
se caracteriza por vacuoliza^ao da substancia branca 
na medula espinal, que e mais acentuada nas colunas 
laterals e posteriores da medula toracica. Acredita-se 
que o envolvimento direto da medula espinal pelo 
virus da imunodeficiencia humana (HIV-1), o agen- 
te etiologico da Aids, seja a causa, mas a correla^ao 
entre a presen^a e a extensao da infec^ao por HIV-1 e 
a patologia espinal e pequena. Por conseguinte, foi su- 
gerida uma base metabolica. Em pacientes com Aids, 
a mielopatia tambem pode ser causada por linfoma, 
infec^ao criptococica ou herpes-virus. 

A maioria dos pacientes, com mielopatia va¬ 
cuolar, apresenta demencia coexistente associada ao 
HIV (ver Capitulo 5). Os sintomas progridem duran¬ 
te semanas a meses e incluem: fraqueza nas pernas, 
ataxia, incontinencia, disfun^ao eretil e parestesias. 
O exame mostra paraparesia, monoparesia de extre- 
midade inferior ou quadriparesia, espasticidade, au- 
mento ou diminui^ao dos reflexos tendinosos, sinal 
de Babinski e redu^ao da sensibilidade vibratoria e 
postural. A sensibilidade do tronco costuma ser nor¬ 
mal, e um nivel sensorial e dificil de definir. A RM da 
medula espinal geralmente e normal. O tratamento e 
feito por meio de farmacos antirretrovirais altamente 
ativos, mas nao esta claro que isso ajude a controlar a 
mielopatia. 

OUTRAS INFECCOES VIRAIS 
^ Paraparesia espastica tropical 

Um retrovirus, o virus T-linfotropico humano tipo I 
(HTLV-I, de human T-lymphotropic virus type I), pa- 
rece ser a causa da paraparesia espastica tropical, 
um disturbio encontrado principalmente no Caribe, 
na costa do Oceano Pacifico da Colombia e nas ilhas 
Seychelles. A transmissao do virus ocorre pelo leite 
materno, rela^oes sexuais e exposi^ao a produtos do 
sangue contaminados. As caracteristicas clinicas do 
disturbio incluem paraparesia espastica, comprome- 
timento da sensibilidade vibratoria e postural articu¬ 
lar, alem de disfun^ao intestinal e vesical. Relatorios 
recentes indicam que uma mielopatia clinicamente 
semelhante tambem pode seguir uma infec^ao pelo 
virus T-linfotropico humano tipo II (HTLV-II). A 
patogenese exata e incerta, nao existe terapia espe- 
cifica, e o tratamento e sintomatico (principalmente 
para espasticidade e bexiga espastica). O tratamento 
preventivo tambem e importante; os pacientes devem 
evitar o compartilhamento de seringas ou agulhas e o 
aleitamento materno, devem usar preservativos para 


prevenir a transmissao sexual e nao devem doar san¬ 
gue, esperma ou outros tecidos. 

► Herpes-virus 

Os herpes-virus tambem podem produzir mielopatia, 
que comumente afeta as raizes nervosas medulares, 
assim como a propria medula (radiculomielopatia), 
principalmente em pacientes imunocomprometidos, 
como aqueles com Aids. O citomegalovirus causa 
uma mielopatia caracterizada por desmieliniza^ao das 
colunas posteriores da medula espinal e por cdulas ci- 
tomegalicas que contem corpos de inclusao Cowdry 
tipo A. A RM pode mostrar aumento de sinal em T2 
com contraste, e o ECS geralmente mostra linfocitose 
e aumento da concentra^ao de proteina, embora al- 
gumas vezes seja normal. A identifica^ao viral pode 
ser possivel pela rea^ao em cadeia da polimerase no 
ECS e por estudos de anticorpos. O valor de um tra¬ 
tamento com farmacos antivirals como ganciclovir e 
foscarnet permanece incerto. Herpes-zoster e herpes 
simples tipos 1 e 2 podem responder ao tratamento 
com aciclovir (ver Capitulo 4). 

TETANO 

► Patogenese 

O tetano e um disturbio da neurotransmissao associa- 
do com infec(;ao por Clostridium tetani. O microrga- 
nismo se instala em uma ferida, local em que desen- 
volve uma toxina que e transportada retrogradamente 
ao longo dos nervos motores para dentro da medula 
espinal ou, no caso de feridas na face ou na cabe^a, 
para o tronco cerebral. A toxina tambem e disseminada 
pelo fluxo sanguineo para o musculo esqueletico, onde 
ganha acesso a outros nervos motores. Na medula espi¬ 
nal e no tronco cerebral, a toxina tetanica interfere na 
libera^ao dos neurotransmissores inibitorios, glicina e 
GABA, resultando em hiperatividade do neuronio mo¬ 
tor. Os nervos autonomos tambem estao desinibidos. 

^ Achados cimicos 

Apos um periodo de incuba^ao de ate tres semanas, o 
tetano geralmente se apresenta com trismo (bloqueio 
mandibular), dificuldade para engolir ou espasmos 
dos musculos facials, que lembram um sorriso con- 
torcido (riso sardonico). Espasmos musculares dolo- 
rosos e rigidez progridem ate o envolvimento da mus- 
culatura axial e dos membros, podendo dar origem a 
uma postura em hiperextensao (opistotono). Larin- 
gospasmo e instabilidade autonoma sao complica^oes 
que, potencialmente, ocasionam a morte. 

^ Investigates 

Embora o diagnostico geralmente seja feito em bases 
clinicas, a presen^a de atividade continua da unidade 
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motora ou a ausencia do periodo silente normal no 
musculo masseter, apos a provoca^ao de um reflexo 
de movimento mandibular, sao achados eletromio- 
graficos uteis. 

► Prevencao 

1. Imuniza^ao - A prevencao do tetano pode ser 
feita pela imuniza^ao com toxoide tetanico. O 
toxoide tetanico costuma ser administrado como 
rotina a lactentes e crian^as nos EUA, em combi- 
na^ao com a vacina pertussis e com os toxoides 
da difteria. Em crian^as com menos de sete anos 
sao administradas tres doses de toxoide tetanico 
em intervalos de pelo menos um mes, seguidas 
de uma dose de refor^o apos um ano. Para crian- 
^as mais velhas e adultos, a terceira dose e retar- 
dada por pelo menos seis meses apos a segunda 
dose; uma quarta dose e desnecessaria. A imuni- 
za^ao dura 5 a 10 anos. 

2. Cuidados com a ferida - O debridamento de 
feridas e uma medida preventiva importante. 
Pacientes com feridas abertas devem receber 
uma dose adicional do toxoide tetanico, caso 
nao tenham recebido a dose de refor^o em um 
periodo de 10 anos - ou quando a ultima dose 
de refor^o tenha sido administrada ha mais de 
cinco anos -, quando o risco de infec^ao por C. 
tetani e moderado ou alto. Uma probabilidade 
moderada de infec^ao esta associada com feridas 
que penetram no musculo, feridas ocasionadas 
por madeira e contato com o solo, feridas por 
mordedura humana e feridas nao abdominais 
por arma de fogo. Feridas com alto risco incluem 
aquelas adquiridas em currais ou locais proximos 
a esgotos ou outras fontes de residuos, e feridas 
abdominais por arma de fogo. Pacientes com fe¬ 
ridas de risco moderado ou alto tambem devem 
receber imunoglobulina tetanica (3.000 a 6.000 
unidades por via intramuscular). 

► Tratamento 

O cuidado com o tetano inclui interna^ao em uma 
Unidade de Tratamento Intensivo, para monitorar a 
fun^ao respiratoria e circulatoria; uso de imunoglo¬ 
bulina tetanica para neutralizar a toxina e adminis- 
tra^ao de penicilina ou metronidazol por 7 a 10 dias 
para a infec^ao em si. A administra^ao intratecal de 
imunoglobulina tetanica tern sido associada com uma 
melhor progressao clinica do que na administra^ao 
intramuscular. O uso de diazepam, 10 a 30 mg por 
via intramuscular ou intravenosa a cada 4 a 6 horas, 
e util para o tratamento de espasmos dolorosos e ri- 
gidez, assim como a infusao intravenosa de propofol. 
Baclofeno por via intratecal tambem tern sido usado. 
Cloropromazina, 25 a 50 mg por via intravenosa ou 


intramuscular a cada oito horas, raramente, e usada 
no momento para esse proposito. O bloqueio neu¬ 
romuscular com vecuronio ou pancuronio pode ser 
necessario quando as demais medidas falham; nesse 
caso, e preciso o uso de ventila^ao mecanica. 

A hiperatividade autonoma pode ser tratada com 
sulfato de magnesio, que tambem bloqueia a libera^ao 
de neurotransmissor na jun^ao neuromuscular, aju- 
dando a controlar os espasmos musculares. A admi- 
nistra^ao intravenosa do antagonista de receptor a e 
p-adrenergico labetalol (ate 1 mg/min) ou sulfato de 
morfina (0,5 a 1 mg/kg/h) tambem e util para o trata¬ 
mento da disfun^ao autonomica. 

► Prognostico 

Foram relatadas taxas de fatalidade de 10 a 60%. Ta- 
xas de fatalidade mais baixas sao mais provaveis de 
serem alcan^adas por meio de diagnostico precoce, 
institui^ao imediata do tratamento apropriado antes 
do inicio dos espasmos e, talvez, uso de imunoglobu¬ 
lina do tetano por via intratecal - alem da aplica^ao 
por via intramuscular. Entre os pacientes que se re- 
cuperam, cerca de 95% nao apresentam sequelas em 
longo prazo. 

ARACNOIDITE ADESIVA CRONICA 

Este disturbio inflamatorio geralmente e idiopatico, 
mas pode ser precedido por hemorragia subaracnoi- 
dea, administra^ao intratecal de penicilina, uso de 
materiais de contraste radiologicos e certas formas de 
anestesicos espinais, traumatismo e cirurgia. 

A queixa inicial mais comum e uma dor radicu¬ 
lar constante, mas em alguns casos existe uma fraque- 
za de neuronio motor inferior, decorrente do envolvi- 
mento de raizes nervosas anteriores. Eventualmente, 
desenvolve-se uma paraparesia ataxica espastica com 
envolvimento esfincteriano. 

A proteina do ECS esta elevada, e a contagem 
celular pode estar aumentada. A mielografia mostra 
uma fragmenta^ao caracteristica de material de con¬ 
traste dentro de bolsas; a RM pode revelar inflama^ao. 

O tratamento com analgesicos anti-inflamatorios 
esteroides ou nao esteroides pode ser util. A cirurgia 
pode estar indicada em casos com envolvimento mo¬ 
dular localizado. 


MIELOPATIAS VASCULARES 


INFARTO DA MEDULA ESPINAL 
► Patogenese 

Este evento raro ocorre mais comumente no territo- 
rio da arteria espinal anterior (Figura 9-6). Essa ar- 
teria, que supre os dois ter^os anteriores da medula. 
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Arterias espinais 



▲ Figura 9-6 Suprimento sanguineo da medula cer¬ 
vical (apresentada em corte transversal), (d esquerda) 
principals territories supridos pela arteria espinal anterior 
(sombreamento escuro) e pela arteria espinal posterior 
(sombreamento claro). (d direita) padrao de suprimento 
pelas arterias intramedulares. A partir dos vasos da pia 
(ao redor da circunferencia da medula), ramos com orien- 
tacao radial suprem grande parte da substancia branca e 
dos cornos posteriores da substancia cinzenta, e a porcao 
mais interna da substancia branca e suprida pela arteria 
central (localizada na fissura mediana anterior), que se 
origina da arteria espinal anterior. 0 trato corticospinal 
descendente e suprido pelas arterias espinais anterior e 
posterior. 

e, por sua vez, suprida por poucos vasos alimenta- 
dores, enquanto as duas arterias espinais posteriores 
sao supridas por numerosos vasos alimentadores em 
varios niveis diferentes. Assim, a sindrome da arte¬ 
ria espinal anterior geralmente resulta de uma inter- 
rup^ao no fluxo de um de seus vasos alimentadores. 
Outros padroes de envolvimento incluem sindromes 
da arteria espinal central e posterior, alem de uma 
sindrome transversal. As causas incluem trauma- 
tismos, aneurisma dissecante de aorta, aortografia, 
poliarterite nodosa e crise hipertensiva. Como a ar¬ 
teria espinal anterior e particularmente bem suprida 
na regiao cervical, os infartos quase sempre ocorrem 
mais caudalmente. 

^ Achados cimicos 

A apresenta^ao clinica tipica e uma paraparesia flaci- 
da, arreflexiva, de inicio agudo e que, como o choque 
medular, desaparece apos alguns dias ou semanas e 
evolui para uma paraparesia espastica, com reflexos 
tendinosos rapidos e respostas extensoras plantares. 
Adicionalmente, existe um comprometimento sen¬ 
sorial dissociado - a sensibilidade dolorosa e termica 
e perdida, mas a sensibilidade vibratoria e postural e 


poupada, pois as colunas posteriores sao supridas pe¬ 
las arterias espinais posteriores. O tratamento e sinto- 
matico. A mortalidade esta relacionada a causa sub- 
jacente. Os sobreviventes podem apresentar alguma 
melhora; no entanto, a maioria permanece em cadeira 
de rodas e somente uma minoria recupera a capacida- 
de de andar sem ajuda. 

^ Diagnostico diferencial 

Uma mielopatia subaguda e assimetrica algumas 
vezes se desenvolve como consequencia de um pro- 
cesso vasculitico: o LCS mostra uma pleocitose, e o 
tratamento com esteroides pode apresentar beneficio 
clinico. Uma mielopatia isquemica mais insidiosa e 
assimetrica pode estar relacionada a compressao da 
arteria espinal anterior ou de seu principal vaso ali- 
mentador, como na doen^a medular degenerativa. O 
disturbio resultante pode simular uma esclerose late¬ 
ral amiotrofica, quando existe um deficit combinado 
de neuronio motor superior e inferior, sem altera^oes 
sensoriais. 

HEMATOMIELIA 

Hemorragia dentro da medula espinal e rara; pode 
ser causada por traumatismo, anomalia vascular, dis¬ 
turbio hemorragico ou terapia anticoagulante. Uma 
sindrome medular grave se desenvolve agudamente e 
costuma estar associada com sangue no LCS. O prog- 
nostico depende da extensao da hemorragia e da rapi- 
dez de sua instala^ao. 

HEMORRAGIA MEDULAR EPIDURAL OU 
SUBDURAL 

Hemorragia medular epidural ou subdural pode ocor- 
rer relacionada a traumatismo ou tumor e como uma 
complica^ao de anticoagula^ao, tratamento com acido 
acetilsalidlico, trombocitopenia, coagulopatia, catete- 
res epidurais ou pun^ao lombar. A probabilidade de 
hemorragia apos pun^ao lombar - geralmente de lo- 
caliza^ao epidural - esta aumentada quando existe um 
disturbio de coagula^ao. Assim, a contagem de pla- 
quetas, o tempo de protrombina e o tempo de trombo- 
plastina parcial devem ser determinados antes da rea- 
liza^ao de uma pun^ao lombar e, caso um tratamento 
anticoagulante deva ser instituido, este deve ser retar- 
dado por pelo menos uma hora apos o procedimen- 
to. Pacientes com menos de 20.000 plaquetas/mm^ 
ou aqueles com contagens em queda rapida < 50.000 
devem receber transfusao de plaquetas antes da pun- 
^ao lombar. Hemorragia epidural medular em geral se 
apresenta com dor nas costas, que pode se irradiar na 
distribui^ao de uma ou mais raizes nervosas espinais; 
ocasionalmente, e indolor. Paraparesia ou quadripa- 
resia, disturbios sensoriais nos membros inferiores e 
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disfun^ao intestinal e vesical podem se desenvolver ra- 
pidamente, necessitando de uma TC ou RM urgente e 
evacua^ao cirurgica do hematoma. 

FISTULA OU MALFORMACAO ARTERIOVENOSA 
(MAV) 

Estas condi^oes podem se apresentar com hemorragia 
subaracnoidea da medula ou com mielopatia. A maio- 
ria destas les5es envolve a por^ao inferior da medula. 
Os sintomas incluem disturbios motores e sensoriais 
nas pernas, alem de disturbios da fun^ao esfincteria- 
na. A queixa de dor nas pernas e nas costas muitas 
vezes e proeminente. 

Ao exame, pode haver um deficit de neuronio 
motor superior, de neuronio motor inferior ou misto 
nos membros, e os deficits sensoriais em geral sao ex- 
tensos, mas ocasionalmente sao radiculares; os sinais 
indicam uma lesao extensa no eixo longitudinal da 
medula. Em pacientes com lesoes cervicais, os sinais e 
sintomas tambem podem estar presentes nos bravos. 
Um sopro costuma ser audivel sobre a medula, e pode 
existir um angioma cutaneo. 

O diagnostico e sugerido pelo aparecimento de 
diversos vazios de fluxo na RM (Figura 9-7) ou pelo 
achado mielografico de defeitos de enchimento serpi- 
ginosos, causados por vasos de tamanho aumentado, 
sendo confirmados pela arteriografia espinal seletiva. 
A RM da coluna algumas vezes e normal, apesar da 
presen^a de uma MAV; portanto, nao pode ser usada 
para excluir este diagnostico. 



A Figura 9-7 RM medular, incidencia sagital, imagem 
ponderada em T2, demonstrando multiplos fluxos vazios 
(dentro do a'rculo) no espaco subaracnoide posterior em 
um paciente com fistula arteriovenosa. (Cortesia de A. Di- 
Bernardo.) 


A maioria das les5es e extramedular e posterior a 
medula; elas podem ser tratadas por emboliza^ao ou 
ligadura dos vasos que suprem a malforma^ao vascu¬ 
lar, com extirpa^ao do ninho arteriovenoso anoma- 
lo da malforma^ao, que geralmente tern localiza^ao 
dural. Quando nao tratado, o paciente pode se tornar 
cada vez mais incapacitado, ate que, finalmente, per- 
manece em cadeira de rodas ou confinado ao leito. 


MIELOPATIAS NUTRICIONAIS 


Degenera^ao subaguda combinada da medula, 
como resultado de uma deficiencia de vitamina Bj 2 , 
se caracteriza por um deficit de neuronio motor supe¬ 
rior nos membros, que em geral e precedido por sinais 
e sintomas sensoriais, causados pelo envolvimento da 
coluna posterior (ver Capitulo 10). Alem da mielopa¬ 
tia, pode haver atrofia optica, altera^oes mentais ou 
neuropatia periferica. O efeito toxico do oxido nitro- 
so pode produzir uma sindrome similar, assim como 
a deficiencia de cobre. 


ESPONDILOSE CERVICAL 


A espondilose cervical se caracteriza por um dos ou 
por todos os sinais e sintomas a seguir: 

1. Dor e rigidez no pesco^o. 

2. Dor nos bravos, com ou sem deficit segmentar 
motor ou sensorial. 

3. Deficit de neuronio motor superior nas pernas. 

PATOGENESE 

A espondilose cervical resulta de degenera^ao discal 
cervical cronica, com hernia^ao do material discal, 
calcifica^ao secundaria e excrecencias osteofiticas 
associadas. Pode levar a compressao de uma ou mais 
raizes nervosas em um ou ambos os lados e a mielo¬ 
patia relacionada a compressao, insuficiencia vascular 
ou traumatismos medulares menores e recorrentes. 

ACHADOS CLINICOS 

Os pacientes frequentemente apresentam-se com dor 
no pesco^o e limita^ao dos movimentos da cabe^a, 
com ou sem cefaleia. Em alguns casos, ocorre dor ra¬ 
dicular ou outros disturbios sensoriais nos bravos, po- 
dendo haver fraqueza nos bravos e nas pernas. O exa¬ 
me comumente revela restri^ao da flexao lateral e da 
rota^ao do pesco^o. Pode haver um padrao segmentar 
de fraqueza ou perda sensorial dermatomal em um 
ou ambos os bravos, juntamente com depressao dos 
reflexos tendinosos mediados pelas raizes afetadas. A 
espondilose cervical tende a afetar principalmente as 
raizes nervosas C5 e C6 (Tabela 9-5); portanto, e co¬ 
mum haver fraqueza nos musculos supridos por esses 
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segmentos (p. ex., deltoide, supra e infraespinhoso, bi¬ 
ceps, braquiorradial), dor ou perda sensorial na regiao 
do ombro e na borda externa do bra^o e do antebra- 
^o, e reflexos bicipitais e braquiorradiais diminuidos. 
Se houver mielopatia associada, desenvolve-se uma 
fraqueza de neuronio motor superior em uma ou am- 
bas as pernas (ou seja, afetando mais flexores do que 
extensores), com altera^oes concomitantes do tonus 
e dos reflexos. Deficits sensoriais da coluna posterior 
ou espinotalamicos tambem podem estar presentes. 

INVESTIGACOES 

Raios X simples mostram forma^ao de osteofitos, es- 
treitamento dos espa^os discais e invasao dos forames 
intervertebrais. RM e TC da coluna ou mielografia 
por TC podem ser necessarias para confirmar o diag- 
nostico e excluir outras causas estruturais da mielo¬ 
patia. O LCS obtido no momento da mielografia ge- 
ralmente e normal, mas a concentra^ao proteica pode 
estar diminuida, em especial se houver um bloqueio 
no espa^o subaracnoide. Estudos eletrofisiologicos, 
especialmente eletromiografia com agulhas, sao uteis 
na identifica^ao da radiculopatia e na determina^ao 
das anormalidades anatomicas degenerativas da colu¬ 
na cervical clinicamente significativas. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

A mielopatia espondilotica pode lembrar a mielopa¬ 
tia causada por disturbios como esclerose multipla, 
doen^as do neuronio motor, degenera^ao subaguda 
combinada, tumor modular, siringomielia ou paraple¬ 
gia espastica hereditaria. Alem disso, altera^oes dege¬ 
nerativas da coluna vertebral sao comuns em pessoas 
de meia-idade ou em idosos, podendo coincidir com 
um desses disturbios. 

TRATAMENTO 

O tratamento com um colar cervical para restringir 
os movimentos do pesco^o pode aliviar a dor grave. 
A dor tambem pode responder a analgesicos simples, 
farmacos anti-inflamatorios nao esteroides, relaxan- 
tes musculares, antidepressivos triciclicos (tornados 
a noite) ou anticonvulsivantes. Atividades que provo- 
cam dor devem ser evitadas. A fisioterapia algumas 
vezes e util, em especial quando a dor e menos grave 
e quando se deseja um aumento da mobiliza^ao. Pa- 
cientes com radiculopatia cervical e dor grave podem 
responder bem a inje^oes epidurals com esteroides, 
mas as complica^5es incluem infarto medular ou ce¬ 
rebral. 

O tratamento cirurgico pode prevenir a progres- 
sao do quadro, caso exista um deficit neurologico 
significativo; a cirurgia tambem pode ser necessa- 
ria quando a dor radicular e grave, persistente e nao 


responsiva a medidas conservadoras e quando existe 
compressao radicular nos exames de imagem. Em pa- 
cientes com sinais clinicos e de imagem progressivos 
de compressao medular, o tratamento cirurgico deve 
ser sugerido, devendo ser feito mais precocemente 
caso exista algum disturbio esfincteriano. 


ANOMALIAS MEDULARES CONGENITAS 


Uma combina^ao de sinais corticospinais e cerebelares 
pode ser encontrada nos membros de pacientes com 
anormalidades esqueleticas congenitas, como platiba- 
sia (achatamento da base do cranio) ou invagina^ao 
basilar (abaulamento para cima das margens do fora- 
me magno). A siringomielia (cavita^ao da medula), 
que pode ser congenita ou adquirida, pode levar a um 
deficit de neuronio motor inferior, a perda sensorial 
dissociada nos bravos e a sinais de neuronio motor 
superior nas pernas. Como os achados sensoriais sao 
muito caracteristicos, esse disturbio, que, frequente- 
mente, esta associado com a malforma^ao de Arnold- 
-Chiari, e discutido detalhadamente no Capitulo 10. 


TUMORES DA MEDULA ESPINAL 


ETIOLOGIA 

Os tumores podem ser divididos em dois grupos: 
intramedulares (10%) e extramedulares (90%). Os 
ependimomas sao o tipo mais comum de tumor in- 
tramedular, e varios tipos de gliomas correspondem 
ao restante. Tumores extramedulares podem ter lo- 
caliza^ao extradural ou intradural. Entre os tumores 
extramedulares primarios, os neurofibromas e os 
meningiomas sao relativamente comuns e benignos, 
podendo ser intradurais ou extradurais. Metastases 
carcinomatosas (em especial dos bronquios, das ma¬ 
mas ou da prostata), depositos linfomatosos ou leuce- 
micos e mieloma geralmente sao extradurais. 

PATOGENESE DA MIELOPATIA 

A mielopatia pode ocorrer em pacientes com neopla¬ 
sias malignas em decorrencia de compressao medular 
ou envolvimento direto por tumor primario ou me¬ 
tastases, complica^oes isquemicas ou hemorragias da 
neoplasia ou seu tratamento, complica^oes da radio- 
terapia ou quimioterapia, infec^ao secundaria (prin- 
cipalmente em pacientes imunocomprometidos como 
resultado do tumor ou da quimioterapia), ou por um 
disturbio paraneoplasico. 

^ Infec0es oportunistas 

Pacientes imunocomprometidos tern um risco impor- 
tante de infec^ao, frequentemente por agentes patoge- 
nicos incomuns que podem causar mielopatia, como 
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virus varicela-zoster, citomegalovirus, virus Epstein- 
-Barr ou virus herpes simples. O tratamento das mie- 
lopatias infecciosas foi discutido anteriormente neste 
capitulo. 

^ Disturbios paraneoplasicos 

Na mielopatia paraneoplasica necrosante, o anticor- 
po mais comum e o anti-Hu; outros tambem podem 
ser encontrados, mas, em alguns casos, nao se identi- 
fica um anticorpo. O tumor subjacente costuma ser 
um cancer de pulmao ou mama, linfoma ou leucemia. 
Os pacientes apresentam uma paraplegia flacida ra- 
pidamente ascendente. A mielopatia frequentemente 
esta acompanhada de encefalopatia e neuropatia (en- 
cefalomielite paraneoplasica). Os achados da RM 
em geral sao inespecificos ou normals, mas podem 
mostrar edema da medula espinal. O LCS pode con- 
ter cdulas inflamatorias. O tratamento consiste em 
tratar o processo maligno de base, mas uma melhora 
da mielopatia nao e comum. Imunossupressores fre¬ 
quentemente sao prescritos, mas tern um beneficio 
limitado. 

^ Compressao da medula espinal 

Causas comuns de compressao modular sao protru- 
sao discal, traumatismo e tumores; em certas partes 
do mundo, a tuberculose da coluna tambem e uma 
causa frequente. Causas raras, mas importantes, da 
compressao modular incluem abscesso e hematoma 
epidural. Esta se^ao ira apenas considerar os tumores, 
pois as demais causas sao analisadas em outros tre- 
chos deste capitulo. 

ACHADOS CLINICOS 

Independentemente de sua natureza, um tumor pode 
levar a disfun^ao modular e a um deficit neurologico 
por compressao direta, isquemia secundaria a obstru- 
^ao arterial ou venosa ou, no caso de lesoes intrame- 
dulares, infiltra^ao invasiva. 

^ Sintomas 

Os sintomas podem se desenvolver de modo insidioso 
e progredir gradualmente ou - como costuma ocorrer 
com compressao modular decorrente de carcinoma 
metastatico - apresentar uma evolu^ao rapida. 

A dor e uma caracteristica proeminente - e ge- 
ralmente a anormalidade inicial - em muitos pacien¬ 
tes com lesoes extradurais; pode ser radicular, loca- 
lizada nas costas ou percebida difusamente em uma 
extremidade, sendo caracteristicamente agravada por 
tosse ou for^a para evacuar (Tabela 9-10). 

Sintomas motores (sensa^ao de peso, fraque- 
za, rigidez ou atrofia focal de um ou mais membros) 
podem se desenvolver, ou pode haver parestesias ou 


Tabela 9-10 Caracteristicas cimicas da compressao 
medular por metastases extradurais 


Sinai ou sintoma 

Caracteristica 
inicial (%) 

Presente no 
momento do 
diagnostico (%) 

Dor 

96 

96 

Fraqueza 

2 

76 

Disturbio sensorial 

0 

51 

Disfuncao esfincteriana 

0 

57 


(Adaptada de Byrne TN, Waxman SG. Spinal Cord Compression: 
Diagnosis and Principles of Management. Vol 33 of Contemporary 
Neurology Series. Philadelphia, PA: F.A. Davis; 1990.) 


adormecimento, em especial nas pernas. Quando 
ocorrem disturbios esfincterianos, estes costumam 
ser especialmente incapacitantes. 

^ Sinais 

O exame, as vezes, revela uma maior sensibilidade a 
dor na coluna durante a percussao. O envolvimento 
das raizes anteriores leva a um deficit de neuronio 
motor inferior, e o envolvimento das raizes posterio- 
res leva a altera^oes sensoriais dermatomais ao nivel 
da lesao. O envolvimento de vias que atravessam a 
medula espinal pode causar um deficit de neuronio 
superior abaixo do nivel da lesao e um deficit senso¬ 
rial com um nivel superior no tronco. A distribui^ao 
de sinais varia com o nivel da lesao e pode tomar a 
forma de uma sindrome de Brown-Sequard ou sin- 
drome medular central (ver Figuras 10-5 e 10-7). 

INVESTIGACOES 

O LCS muitas vezes e xantocromico, em decorrencia 
de uma concentra^ao proteica bastante elevada, em 
vez de hemorragia, com uma contagem de leucocitos 
normal ou elevada, e com uma concentra^ao de glico- 
se normal ou reduzida. Um raio X simples da coluna 
pode ou nao ser anormal, e a mielografia por TC ou 
RM e necessaria para delinear a lesao e localiza-la pre- 
cisamente. 

TRATAMENTO 

O tratamento depende da natureza da lesao. Metas¬ 
tases extradurais devem ser tratadas com urgencia. 
Dependendo da natureza da neoplasia primaria, ela 
pode ser tratada com analgesicos, corticosteroides, ra- 
dioterapia e tratamento hormonal; laminectomia des- 
compressiva frequentemente e desnecessaria. Lesoes 
intradurais (porem, extramedulares) devem ser remo- 
vidas, se possivel. Tumores intramedulares sao trata- 
dos com descompressao e excisao cirurgica, quando 
possivel, alem de radioterapia. 
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PROGNOSTICO 

O prognostico depende da causa e da gravidade da 
compressao medular antes de ser tratada. Compres- 
sao medular por metastases extradurais em geral se 
manifesta primeiramente somente pela dor, podendo 
progredir rapidamente, causando comprometimento 
permanente da fun^ao motora, sensorial e esfincte- 
riana. Portanto, o diagnostico deve ser cogitado pre- 
cocemente em qualquer paciente com cancer e dor 
na coluna vertebral ou dor radicular, que deve ser 
investigada de imediato. Aguardar por disturbios sen- 
soriais, motores ou esfincterianos para fazer o diag¬ 
nostico retardara desnecessariamente o tratamento e 
levara a um pior resultado. 


DISTURBIOS DE CUULAS DO CORNO 
ANTERIOR 


Disturbios que afetam predominantemente as celulas 
do corno anterior se caracterizam do ponto de vista 
clinico por atrofia e fraqueza nos musculos afetados, 
sem altera^oes sensoriais acompanhantes. A eletro- 
miografia mostra altera^oes caracteristicas de dener- 
va^ao parcial, com atividade espontanea anormal no 
musculo em repouso e uma redu^ao do numero de 
unidades motoras sob controle voluntario; sinais de 
reinerva^ao tambem podem estar presentes. A ve- 
locidade de condu^ao nervosa costuma ser normal, 
mas pode estar levemente reduzida, e os estudos de 
condu^ao sensorial sao normals. A biopsia muscular 
mostra as altera^oes histologicas de denerva^ao. A CK 
no soro pode estar levemente aumentada, mas nunca 
alcanna os valores extremamente elevados observados 
em algumas distrofias musculares. 


DISTURBIOS IDIOPATICOS 


As caracteristicas clinicas e as perspectivas dependem, 
em parte, da idade do paciente no inicio da doen^a. A 
causa destes disturbios e desconhecida, mas a base ge- 
netica de alguns deles esta sendo esclarecida. 

DOENCA DO NEURONIO MOTOR EM CRIANCAS 

Foram descritas tres formas de atrofia muscular es- 
pinal (SMA-I, II e III, de spinal muscular atrophy) 
em lactentes e crian^as, e tambem muta^oes do gene 
do neuronio motor I (SMNl, de survival of motor 
neuron 1), em 95% dos pacientes. Um gene proximo, 
que codifica para a proteina inibidora da apoptose 
neuronal (NAIP, de neuronal apoptosis inhibitory 
protein), tambem esta afetado em 45% dos pacien¬ 
tes com SMA-I e 18% dos pacientes com SMA-II 
e SMA-III. NAIP pode modificar a gravidade da 
doen^a. 


^ Atrofia muscular espinal infantil (doenca 
de Werdnig-Hoffmann ou SMA-I) 

Este disturbio autossomico recessivo se manifesta 
dentro dos tres primeiros meses de vida. O lactente 
e flacido e pode apresentar dificuldade para sugar e 
deglutir ou tern dificuldade ventilatoria. O exame 
revela comprometimento da degluti^ao ou suc^ao, 
atrofia e fascicula^oes da lingua e atrofia muscular 
nos membros que, algumas vezes, e obscurecida pela 
gordura subcutanea. Os reflexos tendinosos sao nor¬ 
mals ou deprimidos, e as respostas plantares podem 
estar ausentes. Nao ha deficit sensorial. O disturbio e 
rapidamente progressivo, em geral levando ao obito 
por complica^oes respiratorias aos tres anos de idade. 

^ Atrofia muscular espinal intermediaria 
(doenca crdnica de Werdnig-Hoffmann 
ou SMA-II) 

Esta doenca tambem apresenta uma hereditariedade 
autossomica recessiva, mas geralmente come^a na se- 
gunda metade do primeiro ano de vida. Suas caracte¬ 
risticas principals sao atrofia e fraqueza nas extremi- 
dades; fraqueza bulbar ocorre menos comumente. O 
disturbio progride de mo do lento, levando finalmente 
a uma incapacidade grave, com cifoescoliose e contra- 
turas, mas sua evolu^ao e mais benigna que a da va- 
riante infantil descrita no paragrafo anterior; muitos 
pacientes sobrevivem ate a idade adulta. O tratamento 
e de apoio e dirigido particularmente para a preven- 
^ao da escoliose e de outras deformidades. 

^ Atrofia muscular espinal juvenil (doenca 
de Kugelberg-Welander ou SMA-III) 

Este disturbio se desenvolve na infancia ou no inicio 
da adolescencia, em uma base hereditaria ou espo- 
radica. A hereditariedade comum e do tipo autosso¬ 
mico recessivo. O disturbio tende a afetar principal- 
mente os musculos proximais dos membros, com um 
envolvimento geralmente pequeno da musculatura 
bulbar. Ele segue uma evolu^ao gradualmente pro¬ 
gressiva, levando a incapacidade na idade adulta jo- 
vem. A fraqueza proximal pode levar a um erro diag¬ 
nostico de distrofia muscular, mas a determina^ao 
serica de CK, a eletromiografia e a biopsia muscular 
diferenciam os dois disturbios. Nao existe tratamento 
eficaz, mas o apoio ventilatorio nao invasivo aumen- 
tou a sobrevida. 

DOENCA DO NEURONIO MOTOR EM ADULTOS 

Estes disturbios sao caracterizados por degenera^ao 
das cdulas do corno anterior na medula espinal, dos 
nucleos motores dos nervos cranianos inferiores no 
tronco cerebral e das vias corticospinal e cortico- 
bulbar. 
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^ Epidemiologia 

As doen^as do neuronio motor em adultos geralmente 
come^am entre os 30 e 60 anos, com uma incidencia 
anual de cerca de 2 por 100.000, com um predommio 
no sexo masculino, exceto nos casos familiares. Casos 
familiares ocasionais podem apresentar um inicio na 
juventude. O disturbio costuma ocorrer esporadica- 
mente, mas pode ser familiar em 5 a 10% dos casos. 

► Patogenese 

1. Genetica - Cerca de 90 a 95% dos casos sao espora- 
dicos e de causa desconhecida; nao surgiram fatores 
de risco ambientais consistentes. 

Aproximadamente 20% dos casos familiares 
apresentam hereditariedade autossomica dominante 
(com sinais de neuronio motor superior e inferior), 
relacionada a muta^oes no gene cobre/zinco superb- 
xido-dismutase (SODl). Outras formas autossomicas 
dominantes estao associadas com muta^oes em se- 
nataxina (SETX), sarcoma/wscd in (FUS), proteina B 
proteina de membrana-associada e vesicula-associada 
(VAPB, de vesicle-associated membrane protein-asso¬ 
ciated protein B), angiogenina (ANG), proteina TAR 
ligadora de DNA (TARDP, de TAR DNA-bindingpro¬ 
tein), homblogo do S. cerevisiae FIG4 {FIG4), ataxina 2 
{ATXN2) ou proteina contendo valosina {VGP, de va- 
losin-containing protein). A doen^a do neuronio motor 
autossbmica recessiva esta ligada, em alguns casos, ao 
gene alsin (ALSN); uma hereditariedade dominante e 
recessiva foi observada com muta^oes no optineurin 
(OPTN). Formas ligadas ao X tambem podem ocorrer. 

O polimorfismo do gene do fator de crescimen- 
to endotelial vascular (VEGF, de vascular endothelial 
growth factor) pode aumentar o risco de doen^a do 
neuronio motor. Outros genes suscetiveis incluem a 
subunidade de neurofilamento pesado (NEFH), a pe- 
riferina (PRPH, deperipherin) e a dinactina (DGTNl). 

2. Mecanismos - A base fisiopatolbgica da doen^a do 
neuronio motor e incerta, mas varios mecanismos 
foram propostos, amplamente baseados em modelos 
animais com muta^oes SODL Como estas sao muta- 
^oes com ganho de fun^ao, os mecanismos inferidos 
geralmente envolvem um efeito tbxico da proteina 
mutada. 

A. Mecanismos celulares - Embora muitos neurb- 
nios motores sejam o alvo celular primario, os estudos 
nos quais o SODl mutante esta expresso seletivamen- 
te em diferentes tipos celulares indicam que celulas 
nao neuronais tambem contribuem com a patoge¬ 
nese da doen^a do neuronio motor. O envolvimento 
de neuronios parece determinar a idade de inicio e 
a evolu^ao precoce da doen^a, enquanto a microglia 
e os astrbcitos influenciam a taxa de progressao sub- 
sequente. 


B. Mecanismos moleculares - Foram propostas 
varias explica^oes para a toxicidade do SODl mu¬ 
tante e, talvez, para os fatores envolvidos na doen^a 
esporadica do neuronio motor. Estas explica^oes 
nao sao mutuamente exclusivas, uma vez que mul- 
tiplos mecanismos podem operar em conjunto, ou 
diferentes mecanismos podem estar presentes em 
diferentes formas de doen^a. De modo geral, acre- 
dita-se que, no caso de muta^oes SODl, um dos 
passos patogenicos precoces seja de dobramento 
e agrega^ao anormal da proteina mutante, similar 
ao que foi proposto para outras proteinopatias neu- 
rodegenerativas (ver Capitulo 5). Como isso leva a 
doen^a ainda e discutido. 

(1) Excitotoxicidade - O glutamato, o principal neu- 
rotransmissor excitatbrio, e tbxico para os neurb- 
nios quando presente em quantidades excessivas. Na 
doen^a do neuronio motor, os astrbcitos expressam 
niveis reduzidos do transportador de aminoacido ex¬ 
citatbrio EAAT2 (glutamato), que e o principal local 
pelo qual o glutamato extracelular e eliminado. Isto 
pode expor os neuronios motores a concentra^bes tb- 
xicas de glutamato. 

(2) Estresse do reticulo endoplasmdtico - O SODl mu¬ 
tante se acumula no reticulo endoplasmdtico, onde 
pode interferir com a degrada^ao de proteinas defor- 
madas ou com a sintese de proteinas normais. 

(3) Inibigdo do proteassoma - O proteassoma e um 
complexo proteico grande, envolvido na degrada^ao 
proteolitica de proteinas celulares anormais. A produ- 
^ao de grandes quantidades de SODl mutante pode 
sobrecarregar a capacidade do proteassoma de desem- 
penhar sua fun^ao normal. 

(4) Dano mitocondrial - O SODl mutante se associa 
com a membrana mitocondrial externa, o que pode 
inibir a produ^ao de ATP ou a capacidade da mito- 
cbndria de regular os niveis intracelulares de calcio. 

(5) Secregdo do SODl mutante - O SODl liberado 
para dentro do espa^o extracelular pode ativar a mi¬ 
croglia, resultando em lesao de neuronios motores 
mediada imunologicamente. 

(6) Aumento da produgao de superoxido - O SODl 
mutante pode estimular um aumento da produ^ao de 
radicais superbxido tbxicos pela NADPH-oxidase das 
celulas gliais. 

(7) Gomprometimento do transporte axonal - O trans- 
porte axonal anterbgrado e retrbgrado pode estar in- 
terrompido pelo acumulo de SODl malformado ou 
por outras proteinas. 

(8) Disfungdo microvascular - A perda das jun^oes 
estreitas entre as celulas capilares endoteliais pode 
causar micro-hemorragias que permitem que toxinas 
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como o ferro escapem para dentro do compartimento 
extravascular, lesionando os neuronios motores. 


^ Classificacao 

Cinco variedades de doen^a do neuronio motor na 
idade adulta podem ser distinguidas por sua distri- 
bui^ao predominante (musculatura dos membros ou 
musculatura bulbar) e pela natureza de seus deficits 
clinicos (neuronio motor superior ou inferior) (Fi- 
gura 9-8). 

1. Paralisia bulbar progressiva - O envolvimento 
bulbar (tronco cerebral) predomina, sendo de- 
corrente de lesoes que afetam os nucleos motores 
dos nervos cranianos (ou seja, neuronios moto¬ 
res inferiores) no tronco cerebral. 

2. Paralisia pseudobulbar - Este termo e usa- 
do quando o envolvimento bulbar predomina, 
sendo decorrente principalmente de doen^a do 
neuronio motor superior (ou seja, decorrente do 
envolvimento bilateral das vias corticobulbares). 
No entanto, uma paralisia pseudobulbar pode 
ocorrer em qualquer disturbio que cause doen^a 
corticobulbar bilateral (p. ex., demencia vascular 
[Capitulo 5] ou paralisia supranuclear progres¬ 
siva [Capitulo 11]), e a utiliza^ao do termo nao 
deve significar que a causa subjacente seja, neces- 
sariamente, uma doen^a do neuronio motor. 

3. Atrofia muscular espinal progressiva - Prima- 
riamente, existe um deficit de neuronio motor 



Paralisia 

bulbar 


Atrofia 

muscular 

espinal 


A Figura 9-8 Sindromes de doenca do neuronio mo¬ 
tor de inicio na idade adulta. Os neuronios motores supe- 
riores sao apresentados como circulos cheios, e os neu¬ 
ronios motores sao apresentados como circulos abertos 
para corpos celulares. 0 cortex cerebral esta indicado em 
escuro, o tronco cerebral em branco e a medula espinal 
com sombreamento leve. 


inferior nos membros, causado por degenera^ao 
de cdulas do corno anterior na medula espinal. 
Formas familiares foram reconhecidas. 

4. Esclerose lateral primaria - Neste raro distur¬ 
bio, um deficit somente do neuronio motor supe¬ 
rior (corticospinal) e encontrado nos membros. 

5. Esclerose lateral amiotrofica - Um deficit misto 
de neuronio motor superior e inferior e encon¬ 
trado nos membros. Tambem pode existir um 
envolvimento bulbar do tipo neuronio motor 
superior ou inferior. Tanto a esclerose lateral 
primaria como a atrofia muscular espinal pro¬ 
gressiva sao consideradas variantes da esclerose 
lateral amiotrofica, pois, a necropsia, e provavel 
encontrar anormalidades dos neuronios motores 
superiores e inferiores. Altera^oes cognitivas e 
comportamentais tambem ocorrem em alguns 
pacientes. 

^ Achados cimicos 

1. Miisculos bulbares - Em cerca de 20% dos pa¬ 
cientes com esclerose lateral amiotrofica, os sin- 
tomas iniciais estao relacionados a fraqueza em 
miisculos bulbares. O envolvimento bulbar e um 
pouco mais comum em casos familiares, sendo 
geralmente caracterizado por dificuldade em de- 
glutir, mastigar, tossir, respirar e falar (disartria). 
Na paralisia bulbar progressiva, o exame pode 
revelar palato baixo, depressao do reflexo de v6- 
mito, aciimulo de saliva na faringe, tosse fraca 
e lingua atrofiada com fascicula^oes. A lingua 
apresenta-se contraida e espastica na paralisia 
pseudobulbar e nao pode ser movida rapidamen- 
te de um lado para o outro. Em geral, nao ha en¬ 
volvimento dos miisculos extraoculares. 

2. Fraqueza nos membros - Fraqueza nos miis- 
culos das extremidades superiores e a queixa de 
apresenta^ao em cerca de 40% dos pacientes; os 
miisculos das extremidades inferiores sao os ini- 
cialmente afetados em uma propor^ao semelhan- 
te de pacientes. O envolvimento dos membros 
se caracteriza por fatigabilidade facil, fraqueza, 
rigidez, espasmos, atrofia e caibras musculares, 
podendo existir queixas sensoriais vagas e perda 
de peso. 

3. Outros sistemas - A esclerose lateral amiotrofi¬ 
ca e a demencia frontotemporal (Capitulo 5) se 
sobrepoem clinica, patologica e geneticamente. 
Altera^oes cognitivas podem ocorrer em pacien¬ 
tes com esclerose lateral amiotrofica, incluindo 
altera^5es da personalidade, irritabilidade, in- 
compreensao e deficits na fun^ao executiva. Em 
outros casos, podem existir caracteristicas pa- 
rkinsonianas e disautonomicas. As fun^des sen¬ 
soriais e esfincterianas estao caracteristicamente 
poupadas. O ECS e normal. 
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^ Diagnostico 

Os criterios diagnosticos para esclerose lateral amio- 
trofica foram estabelecidos pela World Federation 
of Neurology. Esses criterios variam dependendo do 
nivel de certeza diagnostica, como mostra a Tabela 
9-11. O diagnostico definitivo requer a presen^a de 
sinais de neuronio motor superior e inferior na regiao 
bulbar e, pelo menos, duas outras regioes medulares 
envolvidas (cervical, toracica ou lombossacra), ou en- 
volvimento das regioes medulares. 

^ Diagnostico diferencial 

Outros disturbios nao infecciosos de celulas do corno 
anterior (discutidos mais adiante) devem ser exclui- 
dos: eles tern implica^oes prognosticas e terapeuticas 
diferentes. A neuropatia motora multifocal tambem e 
uma considera^ao importante; suas caracteristicas cli- 
nicas e seu tratamento sao discutidos posteriormen- 
te neste capitulo. A espondilose cervical pode imitar 
uma esclerose lateral amiotrofica quando produz si¬ 
nais de neuronio motor inferior nos bravos e sinais de 
neuronio motor superior nas pernas. Contudo, a es¬ 
pondilose cervical pode ser distinguida pela ausencia 
de evidencia clinica ou eletromiografica de envolvi- 
mento do neuronio motor inferior nas pernas. 

► Tratamento 

1. Riluzol (50 mg por via oral duas vezes ao dia) 
pode reduzir a taxa de mortalidade e a velocida- 
de de progressao da esclerose lateral amiotrofica 
(ELA), possivelmente porque bloqueia a trans- 
missao glutamatergica mediada por receptores 


Tabela 9-11 Diagnostico clinico de esclerose lateral 
amiotrofica: Criterios El Escorial da World Eederation 
of Neurology 


Certeza 

diagnostica 

Caracteristicas clinicas 

Definitiva 

Sinais de neuronio motor superior e infe¬ 
rior na regiao bulbar e em duas regioes 
espinais ou em tres regioes medulares 
(cervical, toracica, lombossacra) 

Provavel 

Sinais de neuronio motor superior e inferior 
em duas ou mais regioes; as regioes po¬ 
dem diferir, mas alguns sinais de neuronio 
motor superior devem ser rostrais em rela- 
cao ao deficit de neuronio motor inferior 

Possivel 

Sinais de neuronio motor superior e infe¬ 
rior somente em uma regiao ou sinais de 
neuronio motor inferior rostrais aos sinais 
de neuronio motor superior 

Suspeita 

Sinais de neuronio motor inferior (mas nao 
superior) em pelo menos duas regioes 


NMDA no sistema nervoso central. No entanto, 
e provavel que isso prolongue a sobrevida em 
somente cerca de 2 a 3 meses. Os pacientes com 
maior probabilidade de se beneficiar sao aque- 
les com esclerose lateral amiotrofica definida ou 
provavelmente sintomaticos ha menos de cinco 
anos, que apresentam uma capacidade vital su¬ 
perior a 60% em rela^ao ao valor previsto e que 
nao necessitam de traqueostomia. Efeitos adver- 
sos do riluzol incluem fadiga, tontura, disturbios 
gastrintestinais, redu^ao da fun^ao pulmonar e 
aumento das enzimas hepaticas. 

2. Medidas sintomaticas podem incluir farmacos 
anticolinergicos muscarinicos (p. ex., glicopir- 
rolato, triexifenidil, amitriptilina, escopolamina 
transdermica ou atropina), quando a sialorreia e 
problematica. O uso de muletas ou de um anda- 
dor pode melhorar a mobilidade, e a fisioterapia 
pode prevenir contraturas. 

3. Dieta - Dieta semiliquida ou alimenta^ao por 
sonda nasogastrica pode ser necessaria para 
disfagia grave. Uma gastroscopia percutanea en- 
doscopica esta indicada para disfagia com perda 
acelerada de peso decorrente de ingestao calorica 
insuficiente, desidrata^ao ou engasgamento com 
alimentos. Para seguran^a ideal, ela deve ser ofe- 
recida quando a capacidade vital pulmonar do 
paciente e superior a 50% do previsto. 

4. Ventila^ao - A ventila^ao nao invasiva ou inva- 
siva pode ser necessaria quando se desenvolve 
uma hipoventila^ao. Nessas circunstancias, no 
entanto, o cuidado paliativo para aliviar o des- 
conforto sem prolongar a vida torna-se uma 
considera^ao importante e requer discussao 
detalhada com o paciente e sua familia. Tal dis¬ 
cussao deve come^ar precocemente durante a 
avalia^ao da doen^a, devendo ser retomada com 
o avan^o da condi^ao. 

5. Outros - Os tratamentos com celecoxibe, co- 
enzima Q-10, creatina, gabapentina, IGF-1 (de 
insulin growth factor 1), lamotrigina, litio, mino- 
ciclina, topiramato, acido valproico, verapamil e 
vitamina E foram estudados experimentalmente, 
na esperan^a de reduzir a velocidade de progres¬ 
sao da doen^a, mas nao foi demonstrado serem 
beneficos. Tratamentos com base em celulas- 
-tronco estao sendo considerados. 

► Prognostico 

A doen^a do neuronio motor e progressiva e costuma 
ser fatal apos 3 a 5 anos, mais comumente decorrente 
de infec^ao pulmonar. Alguns casos familiares pro- 
gridem mais lentamente. Em geral, os pacientes com 
envolvimento bulbar tern um prognostico pior do que 
aqueles nos quais a disfun^ao esta limitada as extre- 
midades. Pacientes com envolvimento primario do 





OISTURBIOS MOTORES 


neuronio motor superior (esclerose lateral primaria) 
frequentemente sobrevivem por mais tempo, a des- 
peito da grave quadriparesia e espasticidade. 


OUTROS OISTURBIOS NAO INFECCIOSOS OE 
CELULAS 00 CORNO ANTERIOR 


Neuropatia bulbospinal (doen^a de Kennedy) e um 
disturbio recessivo ligado ao sexo, associado com uma 
sequencia de repeti^ao de trinucleotideo CAG expan- 
dida no gene receptor de androgeno (AR, de androgen 
receptor). Esse disturbio tern um prognostico mais be- 
nigno que as outras doen^as do neuronio motor. Suas 
caracteristicas clinicas incluem tremor (que lembra 
o tremor essencial), cMbras, fascicula^oes, fraqueza 
proximal e movimentos espasmodicos do queixo, que 
sao precipitados pelo franzir dos labios. A gravidade 
da fraqueza e o inicio precoce da doen^a estao relacio- 
nados a repeti^ao CAG. 

A atrofia muscular espinal juvenil pode ocorrer 
em pacientes com deficiencia de hexosaminidase. A 
biopsia retal pode ser anormal, e a hexosaminidase A 
esta reduzida no soro e nos leucocitos. 

Pacientes com gamopatia monoclonal podem 
apresentar sindromes motoras puras. Plasmaferese e 
tratamento com farmacos imunossupressores (com 
dexametasona e ciclofosfamida) podem ser beneficos 
em tais casos. 

Doen^as de cdulas do corno anterior podem 
ocorrer corno uma complica^ao paraneoplasica rara 
do linfoma. Homens e mulheres podem ser afetados, 
e os sintomas normalmente tern seu inicio depois 
de ser feito um diagnostico de linfoma. A principal 
manifesta^ao e a fraqueza, que afeta primariamente 
as pernas, pode ter uma distribui^ao irregular e pou- 
pa os musculos bulbares e respiratorios. Os reflexos 
encontram-se deprimidos; as anormalidades senso- 
riais sao minimas ou estao ausentes. Os deficits neu- 
rologicos em geral progridem durante meses, sendo 
seguidos por melhora espontanea e, em alguns casos, 
resolu^ao. 


OISTURBIOS INFECCIOSOS OE CUULAS 00 
CORNO ANTERIOR 


INFECCAO PELO VIRUS DA POLIO 

A poliomielite decorrente de infec^ao com o virus da 
polio - ainda comum em certas partes do mundo - 
tornou-se rara em paises desenvolvidos com a intro- 
du^ao de programas de imuniza^ao. Ela e causada por 
um virus RNA do grupo picornavirus. A via comum 
de infec^ao e fecal-oral, e o periodo de incuba^ao va- 
ria entre 5 e 35 dias. 

O envolvimento neurologico segue uma fase 
prodromica de febre, mialgia, mal-estar e sintomas 


respiratorios de via aerea superior ou sintomas gas- 
trintestinais em um pequeno numero de casos. Esse 
envolvimento pode consistir, meramente, de menin- 
gite asseptica, mas em alguns casos leva a fraqueza e 
paralisia decorrentes do envolvimento dos neuronios 
motores inferiores na medula espinal e no tronco ce¬ 
rebral. A fraqueza se desenvolve durante um a varios 
dias, algumas vezes associada com recrudescimento 
da febre, sendo acompanhada de mialgia e sinais de 
irrita^ao meningea. Essa fraqueza apresenta uma dis- 
tribui^ao simetrica e pode ser focal ou unilateral; os 
musculos bulbares e respiratorios podem ser afetados 
isoladamente ou em associa^ao com os musculos das 
extremidades. O tonus esta reduzido nos musculos 
afetados, e os reflexos tendinosos podem estar perdi- 
dos. Nao existe deficit sensorial. 

A pressao do ECS frequentemente apresenta um 
aumento leve, e a analise do liquido espinal mostra, 
caracteristicamente, pleocitose polimorfonuclear ou 
linfocitica, concentra^ao proteica levemente elevada e 
nivel de glicose normal. O diagnostico pode ser con- 
firmado pelo isolamento do virus a partir das fezes ou 
das secre^oes nasofaringeas - e menos comumente a 
partir do ECS. Um aumento na titula^ao do anticor- 
po viral na fase sorologica convalescente, comparada 
com o soro obtido durante a fase aguda da doen^a, 
tambem e util para o diagnostico. Um disturbio clini- 
camente semelhante e produzido pela infec^ao com o 
virus Coxsackie. 

Nao existe tratamento especifico, e o atendimen- 
to e puramente de suporte, com a aten^ao voltada 
especialmente para a manuten^ao da fun^ao respi- 
ratoria. Com o tempo, frequentemente observa-se a 
recupera^ao completa da for^a, mesmo em musculos 
gravemente enfraquecidos. 

SINDROME P6S-P6lIO 

A sindrome p6s-p61io e caracterizada pela ocorren- 
cia de fraqueza, alguns anos apos a doen^a original, 
em musculos previamente envolvidos ou aparente- 
mente nao envolvidos anteriormente. 

Dor muscular e fadiga facil sao comuns. A pro- 
gressao e lenta e pode levar a restri^ao crescente das 
atividades diarias. A sindrome p6s-p61io provavel- 
mente esta relacionada a perda de celulas do corno 
anterior com o envelhecimento, a partir de um reser- 
vatorio que foi esgotado pela infec^ao original. Nao ha 
tratamento especifico. 

INFECCAO PELO VIRUS DO OESTE DO NILO 

A infec^ao pelo virus do Oeste do Nilo e adquirida 
por mosquitos infectados. Sua manifesta^ao mais co¬ 
mum e uma meningoencefalite. Poliomielite paraliti¬ 
ca aguda e outra manifesta^ao, que se caracteriza por 
fraqueza assimetrica aguda, focal ou generalizada ou 
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quadriplegia rapidamente ascendente, que pode ser 
erroneamente interpretada como uma sindrome de 
Guillain-Barre. Exames eletrodiagnosticos podem ser 
uteis para mostrar a natureza e a extensao do envolvi- 
mento, distinguindo este disturbio de uma neuropatia 
e orientando o prognostico. O exame do LCS tambem 
e util; uma pleocitose esta presente, frequentemen- 
te com um predominio de neutrofilos, e anticorpos 
virais-especificos IgM tambto sao encontrados. O 
tratamento e de apoio, assim como na infec^ao pelo 
virus da polio. 


^ LESOES DA RAIZ NERVOSA E DO PLEXO 
NERVOSO 

PROLAPSO AGUDO DE DISCO 
INTERVERTEBRAL 


PROLAPSO DE DISCO LOMBAR 

Prolapso agudo de disco lombar (Figura 9-9) ge- 
ralmente leva a dor nas costas e a uma distribui^ao 
radicular (L5 ou SI) na perna, que costuma estar 
acompanhada de adormecimento e parestesias (Ta- 
bela 9-12). Um deficit motor tambem pode ser en- 
contrado, dependendo da raiz afetada. Uma radicu- 
lopatia L5 causa fraqueza na dorsiflexao do pe e dos 
pododactilos, enquanto um envolvimento da raiz SI 
produz fraqueza na flexao plantar do pe e depressao 
do reflexo do tendao do calcaneo. O movimento da 
coluna e restrito e existe sensibilidade dolorosa local 
na regiao das costas, alem de um espasmo palpavel 
dos musculos paravertebrais. A eleva^ao da perna 
reta na posi^ao supina esta reduzida, frequentemente 
para cerca de 20 ou 30 graus de flexao do quadril, 
a partir de um valor normal de cerca de 80 ou 90 
graus, em decorrencia do espasmo reflexo dos mus¬ 
culos isquiotibiais (Sinai de Lasegue). Um prolapso 
central de disco pode levar a sinais e sintomas bila- 
terais e envolvimento esfincteriano. Os sinais e sin¬ 
tomas de um disco intervertebral lombar prolapsado 
podem ter inicio subito ou insidioso, podendo seguir 
um traumatismo. Um exame pdvico e retal, alem de 
um raio X simples da coluna, ajudam a excluir outras 
lesoes, como tumores. 

Repouso no leito sobre um colchao firme duran¬ 
te 2 ou 3 dias, seguido de mobiliza^ao gradual, muitas 
vezes permite que os sintomas melhorem, mas dor 
persistente, aumento do deficit neurologico ou qual- 
quer evidencia de disfun^ao esfincteriana devem le¬ 
var a realiza^ao de TC, RM ou mielografia por TC, 
seguida de tratamento cirurgico. O cuidado da dor 
por meio de farmacos inclui acido acetilsalidlico ou 
paracetamol com 30 mg de codeina, duas doses tres 
ou quatro vezes ao dia, ou outros anti-inflamatorios 


nao esteroides, como ibuprofeno ou naproxeno. O 
espasmo muscular pode responder a ciclobenzapri- 
na, 10 mg por via oral tres vezes ao dia, ou conforme 
necessario e tolerado, ou diazepam, 5 a 10 mg por via 
oral tres vezes ao dia ou quantas vezes for tolerado. 

PROLAPSO DE DISCO CERVICAL 

Uma protrusao aguda de disco cervical pode ocor- 
rer em qualquer idade, com frequencia sem trauma 
precedente, e leva a dor no pesco^o e a dor radicular 
no bra^o. A dor e exacerbada com o movimento da 
cabe^a. Com hernia^ao lateral do disco, pode ser en- 
contrado um deficit motor, sensorial ou dos reflexos 
em uma distribui^ao radicular (geralmente C6 ou C7) 
do lado afetado (Tabela 9-12); com hernia^oes mais 
centralmente dirigidas, a medula espinal tambem 
pode ser envolvida (Tabela 9-9), levando a parapare- 
sia espastica e disturbio sensorial nas pernas, algumas 
vezes acompanhados de comprometimento da fun^ao 
esfincteriana. O diagnostico e confirmado por TC, 
RM ou mielografia por TC. Um tratamento cirurgico 
pode ser necessario. 


ESPONDILOSE CERVICAL 


Este disturbio foi descrito anteriormente como uma 
causa de mielopatia. 


AVULSAO TRAUMATICA DE RAIZES NERVOSAS 


PARALISIA DE ERB-DUCHENNE 

A avulsao traumatica das raizes C5 e C6 pode ocor- 
rer ao nascimento, como resultado da tra^ao sobre a 
cabe^a durante a libera^ao do ombro. Esta paralisia 
tambem pode ser resultante de lesoes causando a se- 
para^ao excessiva da cabe^a e do ombro. Ela leva a 
perda da abdu^ao do ombro e da flexao do cotovelo. 
Como consequencia, o bra^o afetado e rodado inter- 
namente junto ao ombro, com o antebra^o pronado e 
o cotovelo estendido. Os reflexos bicipital e braquior- 
radial estao abolidos, mas o comprometimento senso¬ 
rial geralmente e imperceptivel, pois esta confinado a 
uma pequena area sobre o musculo deltoide. 

PARALISIA DE KLUMPKE 

O envolvimento das raizes C8 e T1 causa paralisia e 
atrofia dos pequenos musculos da mao e dos flexo- 
res e extensores longos dos dedos. Uma sindrome de 
Horner algumas vezes e um achado associado. Esse 
tipo de paralisia de plexo inferior muitas vezes se su- 
cede a uma queda que foi impedida, durante a qual se 
tentou agarrar um objeto fixo com uma mao, ou pode 
resultar de tra^ao sobre o bra^o abduzido. 
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▲ Figura 9-9 (A) Incidencia lateral da coluna vertebral, mostrando os niveis de saida das diversas raizes nervosas; 

os nervos saem acima de seu corpo vertebral numerado na coluna cervical e abaixo dele na coluna lombar. (B) Prolapso 
de disco lateral na coluna cervical, causando compressao da raiz nervosa que sai e compressao da medula cervical. (C) 
Prolapso de disco na coluna lombar, causando compressao da raiz que sai junto ao proximo nivel vertebral inferior (p. 
ex., 0 disco L4 comprime a raiz nervosa de L5). (D) Prolapso de disco na coluna lombar, causando compressao bilateral 
de raizes. 


PLEXOPATIA BRAQUIAL 


AMIOTROFIA NEURALGICA (PLEXOPATIA 
BRAQUIAL IDIOPATICA) 

Este disturbio, tambem conhecido como smdrome 
de Parsonage-Turner, costuma iniciar com uma dor 
grave no ombro, seguida em alguns dias por fraque- 
za, alteragoes dos reflexos e disturbios sensoriais no 


brago, muitas vezes, envolvendo especialmente os seg- 
mentos C5 e C6. Os sinais e sintomas sao unilaterais 
em cerca de 70% dos pacientes. O deficit motor algu- 
mas vezes corresponde ao territorio de um nervo in¬ 
dividual, em especial os nervos axilar, supraescapular 
ou radial, mas em outras instancias parece se originar 
no plexo braquial (Figura 9-10). A atrofia dos muscu- 
los afetados frequentemente e profunda. Recorrencias 
ocorrem em cerca de 25% dos pacientes. 
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Tabela 9-12 Os padroes mais comuns de fraqueza, sintomas sensoriais e alteracoes de reflexes nas lesoes das 
raizes nervosas^ 



C5 

C6 

C7 

C8 

L4 

L5 

SI 

Mijsculo(s) 

fraco(s) 

Deltoide 
> biceps 

Biceps 

Triceps, 
dedos ex- 
tensores 

Extensores dos 
dedos -E abduto- 
res do indicador e 
quinto dedo 

Quadriceps 

Extensao 
do halux 

Flexao plantar 
(testada em pe 
- "levante-se na 
ponta dos pes") 

Padrao das 
alteracoes 
sensoriais 

Braco 

superior 

lateral 

Polegar 

Dedo(s) 

medio(s) 

Dedo minimo 

Tibia medial 

Pe medial, 
halux 

Pe lateral, pequeno 
pododactilo 

Reflexos 

deprimidos 


Biceps 

Triceps 


Joelho 


Tornozelo 


^Ocorre sobreposicao e variacao individual. Em alguns casos, lesoes nervosas isoladas podem produzir uma sindrome similar (p. ex., L5 versus 
nervo peroneal [fibular]). Na suspeita de uma lesao nervosa, ver Tabelas 9-5 e 9-6. 


A causa e desconhecida, mas pode ser de natu- 
reza autoimune. A amiotrofia neuralgica ocorre logo 
apos traumatismos menores, inje^oes, inocula^oes 
ou pequenas infec^oes sistemicas, mas nao se sabe se 
essas condi^oes tern relevancia etiologica. Amiotrofia 
neuralgica hereditaria ocorre, ocasionalmente, como 
um disturbio autossomico dominante, caracterizado 
por sintomas recorrentes. Em alguns casos, resulta de 
muta^oes no gene {SEPT9) que codifica para a septina 
9, uma GTPase com intera^ao no citoesqueleto. O tra- 
tamento e sintomatico. A combina^ao de um farmaco 
anti-inflamatorio nao esteroide e um opioide frequen- 
temente e eficaz para o tratamento da dor na fase agu- 
da, enquanto a dor persistente pode responder a um 
anticonvulsivante ou antidepressivo triciclico. A regra 
e uma recupera^ao nas proximas semanas e meses, 
mas muitas vezes a recupera^ao e incompleta. 

SINDROME DA COSTELA CERVICAL 

As raizes C8 e T1 ou o tronco inferior do plexo bra- 
quial pode ser comprimido por uma costela cervical 
ou uma faixa que se origina da setima vertebra cer¬ 
vical. Isto leva a fraqueza e a atrofia dos musculos 
intrinsecos da mao, especialmente os da eminencia 
tenar, acompanhadas de dor e adormecimento na 
distribui^ao do dermatomo correspondente (fre- 
quentemente semelhante a da lesao ulnar, mas se 
estendendo para a borda medial do antebra^o). A 
arteria subclavia tambem pode ser comprimida; isto 
forma a base do teste de Adson para o diagnostico 
do disturbio. O pulso radial diminui em amplitude, 
quando o paciente sentado vira a cabe^a para o lado 
afetado e inspira profundamente. Um teste de Adson 
positivo, no entanto, tamb to pode ser observado em 
individuos normais; um sopro supraclavicular du¬ 
rante a manobra apoia o diagnostico de comprome- 
timento da arteria subclavia. 


O raio X pode mostrar a costela cervical ou um 
processo transverso longo da setima vertebra cervical, 
mas achados normais nao excluem a possibilidade de 
uma faixa cervical. A eletromiografia mostra eviden- 
cias de denerva^ao parcial cronica na mao - em um 
territorio que ultrapassa o de qualquer outro nervo 
periferico individual. Estudos da condu^ao nervosa 
nao mostram evidencias de doen^a de nervo perife¬ 
rico, mas existe um potencial de a^ao pequeno ou au- 
sente do nervo sensitivo ulnar a estimula^ao do dedo 
minimo. O tratamento consiste na excisao cirurgica 
da costela ou banda. 

OUTRAS CAUSAS DE PLEXOPATIA BRAQUIAL 

A plexopatia braquial pode ocorrer em pacientes 
com infiltra^ao neoplasica (especialmente por cancer 
de mama ou pulmonar) ou como uma consequencia 
da radioterapia, apos esternotomia mediana e apos 
traumatismo. Estudos eletrofisiologicos sao impor- 
tantes para a defini^ao da extensao e da gravidade do 
envolvimento e a localiza^ao da lesao. A ausencia de 
anormalidades eletrodiagnosticas, a despeito de um 
exame adequado, sugere um diagnostico incorreto e 
levanta a possibilidade de rea^oes de conversao, si- 
mula^ao ou a chamada sindrome nao neurogenica 
do desfiladeiro toracico (uma entidade controversa 
e contestada). 


PLEXOPATIA LOMBOSSACRA 


Um disturbio similar a plexopatia braquial idiopati- 
ca afeta, ocasionalmente, o plexo lombossacro. Como 
notado previamente na plexopatia braquial, a ple¬ 
xopatia lombossacra tambem pode ser causada por 
neoplasias (canceres colorretais ou ginecologicos, 
sarcomas ou linfomas) ou irradia^ao. A plexopatia 
lombossacra materna intrapartum e uma causa in- 
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Nervo musculocutaneo 
(4-5-6) 

Nervo toracico 
anterior (5-6-7) 

Nervo axilar (5-6) 
Nervo radial (5-6-7-8-1) 

Nervo mediano 
(5-6-7-8-1) 


Para o 
musculo 
escaleno e 
longo do 
pescogo 


Nervo ulnar 
( 8 - 1 ) 

Nervo cutaneo 
antebraquial 
medial (8-1) 

Nervo cutaneo 
braquial 
medial (1) 


j— Segundo nervo 
intercostal 


Nervos 

ntercostobraquiais 


A Figura 9-10 Plexo braquial. Os numeros entre parenteses referem-se a origem segmentar dos nervos apresenta- 
dos. (Reproduzida de Waxman SG. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 


comum, mas importante, de desenvolvimento agudo 
de pe caido durante o trabalho de parto. Ela ocorre 
mais em mulheres de baixa estatura e esta relacionada 
a compressao do tronco lombossacro pela cabega fetal 
na borda pelvica. A maioria das pacientes se recupera 
completamente em seis meses. 


DISTURBIOS DE NERVOS PERIFERICOS 


O termo neuropatia periferica designa um disturbio 
de fungao de um ou mais nervos perifericos. Varios 
tipos de neuropatia periferica podem ser distinguidos 
pela extensao do envolvimento. 
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Dependendo da causa subjacente, pode haver 
envolvimento seletivo de fibras motor as, sensitivas e 
autonomicas ou envolvimento mais difuso de to das as 
fibras no nervo periferico. 

O deficit clinico em geral e do tipo misto, e sin- 
tomas e sinais sensoriais frequentemente sao a ca- 
racteristica mais evidente de envolvimento de nervo 
periferico. Uma discussao mais aprofundada destes 
disturbios e de seu tratamento e, portanto, adiada 
para o Capitulo 10, exceto naquelas instancias nas 
quais a apresenta^ao em geral ocorre com deficits 
motores agudos. Por raz5es de conveniencia, no en- 
tanto, o suprimento pela raiz e pelo nervo periferico 
dos principais musculos do membro e apresentado 
nas Tabelas 9-5 e 9-6. A referencia para as tabelas deve 
facilitar a avalia^ao de pacientes com fraqueza focal 
do tipo neuronio motor inferior. 


POLINEUROPATIA 


Na polineuropatia, como existe um envolvimento 
simetrico e simultaneo de varios nervos, os deficits 
resultantes de nervos individuais nao podem ser re- 
conhecidos clinicamente. As polineuropatias sao dis- 
cutidas no Capitulo 10, mas aqui e feita uma men^ao 
breve daquelas neuropatias nas quais os pacientes 
apresentam-se com uma fraqueza aguda. 

POLIRRADICULONEUROPATIAINFLAMATORIA 
AGUDA (SINDROME DE GUILLAIN-BARRE) 

Este disturbio costuma se apresentar com fraqueza, 
que frequentemente e simetrica e muitas vezes come- 
^a nas pernas. A velocidade e a extensao da progres- 
sao variam, mas em casos graves existe uma fraqueza 
acentuada de todos os membros, alem de fraqueza 
facial bilateral. Tambem podem existir queixas senso¬ 
riais subjetivas, embora os disturbios sensoriais obje- 
tivos em geral sejam menos evidentes que os deficits 
motores. O envolvimento autonomo e comum e pode 
levar a um resultado fatal, com pneumonia aspirativa 
ou comprometimento respiratorio decorrente da fra¬ 
queza. Mais detalhes sobre este disturbio sao apresen- 
tados no Capitulo 10. 

POLINEUROPATIA DE DOENCA CRITICA 

Pacientes com sepse e falencia de multiplos orgaos 
podem desenvolver uma polineuropatia que, fre¬ 
quentemente, chama a aten^ao quando uma difi- 
culdade inesperada e percebida durante a retirada 
gradual de um ventilador mecanico do paciente. Em 
casos mais avan^ados, atrofia e fraqueza nas extremi- 
dades estao presentes, e os reflexos tendinosos estao 
ausentes. As anormalidades sensoriais sao ofuscadas 
pelo deficit motor. 


Estudos eletrofisiologicos sao uteis na distin^ao 
deste disturbio da sindrome de Guillain-Barre, ao re- 
velarem uma neuropatia axonal. A patogenese subja¬ 
cente e obscura, mas a polineuropatia pode estar re- 
lacionada, em parte, ao uso de agentes bloqueadores 
neuromusculares ou corticosteroides. O tratamento 
e de apoio, com o resultado em longo prazo, sendo 
bom em pacientes que se recuperam da doen^a critica 
subjacente. 

POLINEURITE DIFTERICA 

A infec^ao por Corynebacterium diphtheriae pode 
ocorrer no trato respiratorio superior ou por infec- 
^ao de uma ferida cutanea, e a neuropatia resulta de 
uma neurotoxina que e liberada pelo microrganismo. 
A toxina da difteria mata celulas pela inativa^ao do 
fator eucariotico de elonga^ao 2, bloqueando assim a 
sintese de proteinas. 

A fraqueza no palato pode se desenvolver 2 a 3 
semanas apos a infec^ao da garganta, e a difteria cuta¬ 
nea pode ser seguida de fraqueza focal nos musculos 
vizinhos apos um intervalo semelhante. Comprome¬ 
timento das respostas pupilares a acomoda^ao pode 
ocorrer cerca de 4 a 5 semanas apos a infec^ao, e uma 
polineuropatia sensorimotora generalizada pode 
ocorrer apos 1 a 3 meses. A polineuropatia pode se- 
guir um curso bifasico, com posterior deteriora^ao 
ocorrendo 5 a 6 semanas apos o inicio. A fraqueza 
pode ser assimetrica e, frequentemente, e mais acen¬ 
tuada proximalmente. Os reflexos tendinosos podem 
estar deprimidos ou abolidos. Paralisia respiratoria 
ocorre em casos graves. A recupera^ao em geral ocor¬ 
re nos 2 a 3 meses seguintes, mas pode levar mais tem¬ 
po em casos graves. 

Em pacientes com polineurite difterica, a con- 
centra^ao de proteinas no ECS costuma estar aumen- 
tada, podendo haver uma leve pleocitose. Estudos ele¬ 
trofisiologicos mostram uma redu^ao na velocidade 
de condu^ao nervosa, mas isso frequentemente nao 
se manifesta ate que o paciente comece a melhorar 
clinicamente. O tratamento consiste em administra- 
^ao precoce de antitoxina difterica equina, sem espe- 
rar pelos resultados da cultura bacteriana, desde que 
o paciente nao seja hipersensivel ao soro de cavalos. 
Um ciclo de duas semanas de penicilina ou eritromi- 
cina em geral erradica a infec^ao, mas nao altera a in- 
cidencia de complica^oes graves. Em pacientes com 
fraqueza acentuada, sao necessarias medidas de apoio, 
incluindo assistencia ventilatoria. 

ENVENENAMENTO PARALITICO POR MARISCO 

Mexilhoes e moluscos encontrados nas costas Leste e 
Oeste dos EUA podem ser perigosos para consumo, 
em especial nos meses de verao. Eles se alimentam de 
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variedades venenosas de plancton e passam a conter 
saxitoxina, que bloqueia os canais de sodio e, portan- 
to, bloqueia os potenciais de a^ao nos nervos motores, 
nos nervos perifericos e no musculo. Uma neuropatia 
periferica aguda, rapidamente progressiva, com sin- 
tomas sensoriais e uma paralisia rapidamente ascen- 
dente, inicia 30 minutos apos o consumo de mariscos 
contaminados, podendo levar a parada respiratoria e 
obito. Nao existe antitoxina disponivel, mas, com os 
cuidados de suporte adequados (incluindo ventila^ao 
mecanica, se necessario), os pacientes se recuperam 
completamente. Um laxante ou um enema podem 
ajudar a eliminar a toxina nao absorvida. 

PORFIRIA 

Uma polineuropatia aguda pode ocorrer com a porfi- 
ria hepatica hereditaria. Os ataques podem ser preci- 
pitados por farmacos (p. ex., barbituricos, estrogenios, 
sulfonamidas, griseofulvina, fenitoina e succinami- 
das), que podem induzir a enzima acido 8-aminole- 
vulinico-sintetase, ou por infec^ao, um periodo de 
jejum ou, ocasionalmente, menstrua^ao e gesta^ao. 

Dor abdominal tipo colica - algumas vezes per- 
cebida tambem nas costas ou nas coxas - frequen- 
temente, precede o envolvimento neurologico, mas 
tambem pode haver ansiedade, agita^ao, confusao 
aguda ou delirium e convulsoes. Fraqueza e a prin¬ 
cipal manifesta^ao neurologica, sendo decorrente 
de uma polineuropatia predominantemente motora, 
que causa um disturbio simetrico algumas vezes mais 
pronunciado proximalmente. Ela pode come^ar nos 
membros superiores e progredir para um envolvi¬ 
mento dos membros inferiores ou do tronco. A pro- 
gressao ocorre com uma taxa variavel e pode levar a 
quadriparesia flacida completa, com paralisia respira¬ 
toria durante alguns dias. Uma perda sensorial tam¬ 
bem ocorre, mas e menos evidente e extensa; a dor 
muscular algumas vezes e proeminente. Os reflexos 
tendinosos podem estar deprimidos ou abolidos. Ata¬ 
ques agudos podem ser acompanhados de febre, su- 
dorese excessiva, taquicardia persistente, hipertensao, 
hiponatremia (atribuida a secre^ao inapropriada de 
hormonio antidiuretico) e leucocitose periferica; os 
pacientes podem ficar desidratados. 

O LCS mostra um leve aumento na concentra^ao 
de proteinas e pleocitose leve. O diagnostico e con- 
firmado pela demonstra^ao de niveis aumentados de 
porfobilinogenio e acido 8-aminolevulmico na urina 
ou deficiencia da porfobilinogenio-deaminase nas 
hemacias (porfiria aguda intermitente) ou da copro- 
porfinogenio-oxidase nos linfocitos (coproporfiria 
hereditaria). 

O tratamento consiste em dextrose intravenosa, 
para suprimir a via biossintetica heme, e propanolol, 
para controlar a taquicardia e a hipertensao. Hemati- 


na (4 mg/kg por infusao intravenosa durante 15 mi¬ 
nutos, uma vez ao dia) tambem e eficaz para melhorar 
o estado clinico. O melhor indice de progresso e a fre- 
quencia cardiaca. Os sintomas abdominais e mentais 
(mas nao a neuropatia) podem ser melhorados com 
clorpromazina ou outra fenotiazina. Para o alivio da 
dor, podem ser necessarios opioides. Pacientes com 
comprometimento da fun^ao respiratoria, depressao 
do nivel de consciencia ou convulsoes devem ser se- 
guidos na Unidade de Tratamento Intensivo. A insu- 
ficiencia respiratoria pode requerer traqueostomia 
e ventila^ao mecanica. A recupera^ao da paralisia e 
gradual e pode nao ser completa. 

Qualquer fator precipitante deve ser removido, 
por exemplo, medica^hes precipitantes devem ser 
suspensas, infec^oes devem ser tratadas, e uma die- 
ta inadequada deve ser corrigida. A preven^ao de 
ataques agudos futuros, evitando precipitantes co- 
nhecidos, e importante. A identifica^ao da muta^ao 
genetica responsavel em um paciente afetado permite 
o rastreamento genetico de outros membros familia- 
res, para prevenir ataques agudos em individuos com 
doen^a oculta. Genes diferentes foram implicados em 
porfirias diferentes: na porfiria aguda intermitente, a 
muta^ao responsavel e o gene porfobilinogenio-dea¬ 
minase (PBGD). 

ENVENENAMENTO AGUDO POR ARSENICO 
OU TALIO 

Envenenamento agudo por arsenico ou talio pode 
produzir uma polineuropatia sensorimotora de evo- 
lu^ao rapida, frequentemente, com um disturbio gas- 
trintestinal acompanhante ou precedente e com dor 
abdominal em colica. O arsenico tambto pode causar 
erup^ao cutanea, com aumento da pigmenta^ao cuta¬ 
nea e esfolia^ao acentuada, junto com a presen^a de li- 
nhas de Mees (linhas brancas transversais) nas unhas 
em casos de longa dura^ao. O talio pode produzir 
erup^ao escamosa, normalmente dolorosa, e perda de 
cabelos. Os sintomas sensoriais, frequentemente do- 
lorosos, em geral sao as primeiras manifesta^oes da 
polineuropatia; essas manifesta^oes sao seguidas de 
comprometimento motor simetrico, que costuma ser 
mais acentuado distal do que proximalmente, ocor- 
rendo mais nas pernas que nos bravos. 

A proteina no LCS pode estar aumentada, com 
pouca ou nenhuma altera^ao no conteudo celular, e 
os achados eletrofisiologicos algumas vezes lembram 
aqueles da sindrome de Guillain-Barre, em especial na 
fase aguda do disturbio. O diagnostico de toxicidade 
por arsenico e melhor estabelecido pela determina^ao 
do conteudo de arsenico do cabelo protegido de con- 
tamina^ao externa (p. ex., pelos da regiao pubica). A 
urina tambem contto arsenico na fase aguda. O diag¬ 
nostico do envenenamento por talio e feito quando se 
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encontra talio nos tecidos ou nos liquidos corporals, 
especialmente na urina. O grau de recupera^ao neu- 
rologica depende da gravidade da intoxica^ao. Agen- 
tes quelantes tern valor incerto. 

POLINEUROPATIA POR ORGANOFOSFORADOS 

Compostos organofosforados sao amplamente usa- 
dos como inseticidas, sendo tambem os principios 
ativos dos gases empregados em guerras quimicas. 
Estes compostos tern varios efeitos toxicos agudos, 
particularmente manifesta^oes de crises colinergicas 
causadas pela inibi^ao da acetilcolinesterase. Alguns 
organofosforados, no entanto, tambto induzem uma 
polineuropatia retardada, que em geral come^a cerca 
de 1 a 3 semanas apos a exposi^ao aguda. 

Dores musculares do tipo caibras nas pernas, ge- 
ralmente, sao o sintoma inicial da neuropatia, algu- 
mas vezes seguidas de dormencia distal e parestesias. 
Entao, instala-se uma fraqueza progressiva nas per¬ 
nas, em conjunto com diminui^ao dos reflexos ten- 
dinosos. Deficits semelhantes podem se desenvolver 
nos membros superiores apos varios dias. Disturbios 
sensoriais tambem se desenvolvem em alguns casos, 
inicialmente nas pernas e, entao, nos bravos, mas cos- 
tumam ser leves ou discretos. 

O exame mostra uma polineuropatia predomi- 
nantemente motora, distal, simetrica, com atrofia e 
fraqueza flacida nos musculos distais das pernas. Em 
alguns pacientes, o envolvimento pode ser grave o su- 
ficiente para causar quadriplegia, enquanto em outros 
a fraqueza e muito mais leve. Sinais piramidais leves 
tambem podem estar presentes. Evidencias objetivas 
de perda sensorial geralmente sao poucas. 

O efeito agudo do envenenamento por organo¬ 
fosforados pode ser evitado pelo uso de mascaras e 
roupas protetoras. O tratamento apos a exposi^ao in- 
clui descontamina^ao da pele, com agua sanitaria ou 
agua e sabao, e administra^ao de atropina, 2 a 6 mg 
a cada cinco minutos, e pralidoxima, 1 g de bora em 
bora durante tres boras, ambas administradas por via 
intramuscular ou intravenosa. A atropina bloqueia 
os receptores colinergicos muscarinicos, e a pralido¬ 
xima se liga e reativa a acetilcolinesterase. Nao existe 
tratamento para a neuropatia, a nao ser os cuidados 
de apoio. A recupera^ao da fun^ao nervosa periferica 
pode ocorrer com o tempo, mas os deficits centrals 
em geral sao permanentes e podem determinar a ex- 
tensao da recupera^ao funcional final. 


MONONEUROPATIA MULTIPLA 


Este termo significa que existe um envolvimento de 
varios nervos, mas de uma forma assimetrica e em 
momentos diferentes, de modo que nervos indivi¬ 
duals envolvidos geralmente podem ser identificados. 


ate que o disturbio atinja um estagio avan^ado. O co- 
mentario aqui sera restrito a dois disturbios caracteri- 
zados pelo envolvimento motor na ausencia de sinais 
e sintomas sensoriais. 

TOXICIDADE POR CHUMBO 

A toxicidade por cbumbo e comum entre pessoas 
envolvidas na manufatura ou no reparo de acumula- 
dores ou outros produtos contendo cbumbo, na fun- 
di^ao de cbumbo ou de minerios que contem cbum¬ 
bo, e na industria de demoli^ao de navios. Tambem 
pode ocorrer em pessoas que utilizam tintas contendo 
cbumbo ou naquelas que ingerem alcool contamina- 
do. O cbumbo inorganico pode produzir disfun^ao 
do sistema nervoso central e periferico. Em crian^as, 
que podem desenvolver toxicidade pela ingestao de 
tintas secas contendo cbumbo descascadas de predios 
ou moveis antigos, a principal caracteristica neurolo- 
gica e a encefalopatia aguda. 

A neuropatia periferica e predominantemen- 
te motora, sendo nos adultos mais grave nos bravos 
que nas pernas. Ela costuma afetar os nervos radiais, 
embora outros nervos tambem possam estar afetados, 
levando a um disturbio motor progressivamente assi- 
metrico. A perda sensorial em geral e pouco evidente 
ou esta ausente. Pode baver perda ou depressao dos 
reflexos tendinosos. As manifesta^oes sistemicas da 
toxicidade por cbumbo incluem anemia, constipa^ao, 
dor abdominal em colica, descolora^ao das gengivas e 
neuropatia. A extensao na qual trabalbadores expos- 
tos desenvolverao graus menores de lesao nervosa pe¬ 
riferica, como um resultado da toxicidade do cbum¬ 
bo, ainda nao esta clara. Da mesma forma, nao existe 
consenso sobre a menor concentra^ao de cbumbo no 
sangue associada a lesoes dos nervos perifericos. 

A abordagem ideal para o tratamento e desco- 
nbecida, mas tern sido usadas inje^oes intraveno- 
sas ou intramusculares de edetato sodico de calcio 
(EDTA) e penicilamina por via oral, assim como di- 
mercaprol (BAL). 

NEUROPATIA MOTORA MULTIFOCAL 

Este disturbio e caracterizado por atrofia e fraqueza 
progressiva assimtoica, evidencia eletrofisiologica 
de desmieliniza^ao motora multifocal, com bloqueio 
parcial da condu^ao motora, mas com respostas sen¬ 
soriais normals, e presen^a de anticorpos antiglicoli- 
pideo (geralmente IgM anti-GMl) no soro de muitos 
pacientes. Caibras e fascicula^oes ocorrem algumas 
vezes e podem levar a um diagnostico erroneo de 
doen^a do neuronio motor, enquanto nao sao rea- 
lizados estudos eletrofisiologicos. Nao existe perda 
sensorial ou evidencia de envolvimento de neuronio 
motor superior. O disturbio tern inicio insidioso e 
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evolu^ao cronica, mas foram descritas variantes com 
um inicio mais agudo. Para que um diagnostico possa 
ser feito com seguran^a, o deficit motor deve ser loca- 
lizado na distribui^ao de dois ou mais nervos citados 
e relacionado com bloqueio de condu^ao que nao se 
encontra em locais comuns de encarceramento. Foi 
descrita uma variante com envolvimento de um unico 
nervo (neuropatia motora monofocal). O bloqueio de 
condu^ao e a principal consequencia da desmielini- 
za^ao, mas altera^oes da excitabilidade axonal tam- 
bem contribuem com a insuficiencia de condu^ao. O 
tratamento com prednisona e plasmaferese tern sido 
desapontador, mas os pacientes podem melhorar apos 
um tratamento com ciclofosfamida (1 mgim por via 
intravenosa, uma vez ao mes, durante seis meses) ou 
em resposta a imunoglobulina humana (2 g/kg por via 
intravenosa, administrados durante 3 a 5 dias). A me- 
Ihora algumas vezes esta associada com uma redu^ao 
nos niveis de anticorpos anti-GMl. 


MONONEUROPATIA SIMPLES 


Na mononeuropatia simples existe o envolvimento de 
um unico nervo periferico. A maioria das neuropatias 
comuns implica em envolvimento motor e sensorial 
(como discutido no Capitulo 10). Assim, somente a 
paralisia de Bell, que leva primariamente a um deficit 
motor, e discutida aqui. 

PARALISIA DE BELL 

A fraqueza facial do neuronio motor inferior, causa- 
da pelo envolvimento idiopatico do nervo facial (VII) 
fora do sistema nervoso central, sem evidencia de 
uma maior dissemina^ao da doen^a neurologica, foi 
denominada paralisia de Bell. A causa nao esta clara, 
mas o disturbio ocorre mais comumente em mulheres 
gravidas e diabeticas. Evidencias crescentes sugerem 
que uma reativa^ao do virus herpes simples tipo 1, ou 
de uma infec^ao com virus varicela-zoster no ganglio 
geniculado, pode lesionar o nervo facial, sendo res- 
ponsavel pela paralisia de Bell pelo menos em alguns 
pacientes. 

A fraqueza facial frequentemente e precedida ou 
acompanhada por dor na regiao da orelha. Essa fra¬ 
queza costuma se instalar de modo abrupto, podendo 
progredir durante varias horas ou mesmo em um dia. 
Dependendo do local da lesao, pode haver compro- 
metimento associado do paladar, lacrimejamento ou 
hiperacusia. Tambem pode existir paralisia de todos 
os musculos supridos pelo nervo afetado (paralisia 
completa) ou fraqueza variavel em diferentes muscu¬ 
los (paralisia incompleta). O exame clinico nao reve- 
la anormalidades alem do territorio do nervo facial. 

A maioria dos pacientes se recupera completa- 
mente sem tratamento, mas isso pode demorar varios 


dias em alguns casos, podendo demorar varios meses 
em outros. Um mau prognostico para a recupera^ao 
completa e sugerido por dor grave ao inicio do quadro 
e paralisia completa quando o paciente e avaliado pela 
primeira vez. Mesmo quando a recupera^ao e incom¬ 
pleta, uma desfigura^ao permanente ou outra compli- 
ca^ao afeta somente cerca de 10% dos pacientes. 

Nao existe evidencia convincente de que o trata¬ 
mento com aciclovir ou outros agentes antivirais con- 
fira algum beneficio. O tratamento com corticosteroi- 
des (prednisona, 60 ou 80 mg/dia por via oral durante 
tres dias, com redu^ao da dose durante os proximos 
sete dias), iniciando cinco dias apos o inicio da para¬ 
lisia, aumenta a propor^ao de pacientes que se recu- 
peram completamente, aumentando de modo signi- 
ficativo as chances de recupera^ao completa aos 3 e 9 
meses. Procedimentos cirurgicos para descomprimir 
o nervo facial geralmente nao trazem beneficios. Se 
o fechamento ocular for impossivel, o olho deve ser 
protegido com gotas lubrificantes e um tapa-olho. 

Outras condi^oes que podem produzir pa¬ 
ralisia facial, que incluem tumores: infec^ao por 
herpes-zoster do ganglio geniculado (sindrome de 
Ramsey Hunt), doen^a de Lyme, Aids, sarcoidose ou 
outro processo inflamatorio envolvendo o espa^o su- 
baracnoide, como meningite infecciosa ou neoplasica. 
Paralisias faciais que sao bilaterais ou associadas a ou¬ 
tra neuropatia craniana devem ser submetidas a pun- 
^ao lombar e RM em busca de uma causa subjacente. 


^ OISTURBIOS DA TRANSMISSAO 
NEUROMUSCULAR 

MIASTENIA GRAVE 


PATOGENESE 

A miastenia grave e causada por um bloqueio variavel 
da transmissao neuromuscular, relacionado com uma 
diminui^ao imunomediada do mimero de receptores 
nicotinicos de acetilcolina funcionantes (Figura 9-11). 
Em cerca de 80% dos casos, estao presentes anticor¬ 
pos contra o receptor nicotinico de acetilcolina no 
musculo esqueletico, levando a perda da fun^ao re- 
ceptora. Em pacientes soronegativos, para esses anti¬ 
corpos, e provavel que a doen^a tambem seja mediada 
imunologicamente; muitos desses pacientes apresen- 
tam anticorpos contra o receptor tirosina-quinase 
musculo-especifico (MuSK), que esta envolvido na 
aglomera^ao dos receptores de acetilcolina durante o 
desenvolvimento e tambem esta expresso em jun(;:oes 
neuromusculares maduras. Um disturbio similar pode 
ocorrer em pacientes recebendo penicilamina para o 
tratamento da artrite reumatoide; esse disturbio costu¬ 
ma regredir quando o farmaco e suspenso. 
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Terminagao nervosa pre-sinaptica 



Membrana muscular pos-sinaptica 

A Figura 9-11 Locals de envolvimento nos disturbios da transmissao neuromuscular. A esquerda: a transmissao 
normal envolve influxo de calcio (Ca) induzido por despolarizacao pelos canals voltagem-dependentes. Isto estimula 
a llberacao de acetllcollna (ACh) das vesiculas sinapticas na zona ativa e dentro da fenda sinaptica. A ACh se llga aos 
receptores de ACh e despolariza a membrana muscular pos-sInaptIca. A direita: disturbios da transmissao neuromuscu¬ 
lar resultam de bloquelo de canals de Ca (smdrome de Lambert-Eaton ou antibloticos amlnogllcosideos), comprometl- 
mento da llberacao de ACh medlada pelo calcio (toxina botulinica), ou Internallzacao e degradacao de receptores ACh 
Induzida por anticorpos (mlastenia grave). 


ACHADOS CLINICOS 

Miastenia grave pode ocorrer em qualquer idade e, al- 
gumas vezes, esta associada ao tumor do timo, tireoto- 
xicose, artrite reumatoide ou lupus eritematoso disse- 
minado. Mais comum em mulheres que em homens, 
essa condigao caracteriza-se por fraqueza flutuante 
e fadiga facil nos musculos voluntarios; a atividade 
muscular nao consegue ser mantida, e movimentos 
inicialmente fortes se tornam fracos rapidamente. 
Existe uma predilegao pelos musculos oculares ex- 
ternos e por outros musculos cranianos, incluindo os 
musculos mastigatorios, facials, faringeos e laringeos. 
A musculatura respiratoria e dos membros tambem 
pode estar afetada. 

^ Historia 

Embora o inicio da doenga costume ser insidioso, 
o disturbio algumas vezes e desmascarado por uma 
infecgao concorrente, que leva a exacerbagao dos 
sintomas. Exacerbagoes tambem podem ocorrer na 
gestagao ou antes do periodo menstrual. Os sintomas 
podem ser piorados por quinina, quinidina, procai- 


namida, propanolol, fenitoina, litio, tetraciclina e an- 
tibioticos amlnogllcosideos que, portanto, devem ser 
evitados nesses pacientes. 

A miastenia segue uma evolugao lenta e progres¬ 
siva. Os pacientes apresentam ptose, diplopia, difi- 
culdade na mastigagao ou deglutigao, fala anasalada, 
dificuldades respiratorias ou fraqueza nos membros 
(Tabela 9-13). Esses sintomas costumam apresentar 
oscilagoes de intensidade durante o dia, e esta varia- 
gao diurna algumas vezes e sobreposta com recaidas 
espontaneas de prazos mais longos e remissoes que 
podem durar semanas. 

► Exame 

O exame clinico confirma a fraqueza e a fadiga facil 
nos musculos afetados. A fraqueza nao esta confina- 
da a distribuigao de qualquer nervo, raiz nervosa ou 
nivel do sistema nervoso central isolado. Em mais 
de 90% dos casos, os musculos extraoculares es- 
tao envolvidos, frequentemente levando a paralisias 
oculares e ptoses assimtoicas. As respostas pupila- 
res nao estao afetadas. A caracteristica do disturbio 
e que a atividade mantida dos musculos afetados 
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Tabela 9-13 Sintomas de apresentacao na 
miastenia grave 


(Adaptada de Herrmann CJr. Myasthenia gravis - current concepts. 
West] Med. 1985;142:797-809.) 

leva a uma fraqueza temporariamente aumentada. 
Assim, um olhar para cima mantido durante dois 
minutos pode levar a um aumento da ptose, sendo 
que a for^a dos musculos envolvidos melhora depois 
de um breve descanso. Nos casos avan^ados, pode 
haver um grau leve de atrofia dos musculos afeta- 
dos. A sensibilidade e normal e geralmente nao ha 
altera^oes dos reflexos. 

DIAGNOSTICO 

O diagnostico de miastenia grave pode ser confir- 
mado pela melhora que se segue a administra^ao de 
farmacos anticolinesterasicos; a for^a dos musculos 
afetados e influenciada por uma dose que nao e eficaz 
em musculos normals e tern um efeito leve (quando 
muito) sobre musculos com fraqueza decorrente de 
outras causas. 

O teste farmacologico mais comumente usado e 
o teste com edrofonio (Tensilon). O edrofonio e ad- 
ministrado por via intravenosa em uma dose de 10 mg 
(1 mL), dos quais 2 mg sao administrados inicialmen- 
te como uma dose de teste e os 8 mg remanescentes 
sao administrados cerca de 30 segundos mais tarde, 
caso a dose de teste seja bem tolerada. Em pacientes 
miastenicos, existe uma melhora evidente na for^a de 
musculos enfraquecidos, que dura cerca de cinco mi¬ 
nutos. Alternativamente, pode ser administrada neos- 
tigmina por via intramuscular, com uma resposta que 
dura cerca de duas horas. Sulfato de atropina (0,6 mg 
por via intravenosa) deve estar disponivel para atuar 
contra os efeitos colaterais colinergicos muscarinicos 
caracterizados por aumento da saliva^ao, diarreia e 
nausea. A atropina nao afeta a fun^ao colinergica ni- 
cotinica na jun^ao neuromuscular. A neostigmina de 
a^ao mais prolongada reduz a incidencia de avalia^oes 
falso-negativas. 


INVESTIGACOES 

Raios X simples do torax e TC do torax, com ou sem 
contraste, podem revelar um timoma coexistente. Exa- 
mes normals nao excluem essa possibilidade. Um com- 
prometimento da transmissao neuromuscular pode ser 
detectado eletrofisiologicamente por uma resposta de- 
cremental do musculo a estimula^ao supramaxima re- 
petitiva (a 2 ou 3 Hz) de seu nervo motor, mas achados 
normals nao excluem o diagnostico. A eletromiografia 
de fibra isolada mostra um aumento de varia(;:ao do in¬ 
terval entre dois potenciais de a(;:ao de fibra muscular 
da mesma unidade motora, em musculos clinicamente 
fracos. A medida dos niveis sericos de anticorpos de re¬ 
ceptor de acetilcolina normalmente e util, pois valores 
aumentados sao encontrados em 80 a 90% dos pacien¬ 
tes com miastenia grave generalizada. 

TRATAMENTO 

Medicamentos (citados anteriormente) que prejudi- 
cam a transmissao neuromuscular devem ser evita- 
dos. As abordagens de tratamento a seguir sao reco- 
mendadas. 

^ Farmacos anticolinesterasicos 

O tratamento com esses farmacos proporciona benefi- 
cios sintomaticos sem influenciar a evolu^ao da doen^a 
subjacente. A base do tratamento e a piridostigmina, 
em doses determinadas individualmente, mas que cos- 
tumam situar-se entre 30 e 180 mg (media de 60 mg), 
quatro vezes ao dia. O farmaco mais antigo, neostigmi¬ 
na, ainda pode ser usado, em casos raros, por adminis- 
tra^ao parenteral. Doses pequenas de atropina podem 
atenuar os efeitos colaterais como a hipermotilidade in¬ 
testinal ou a saliva^ao excessiva. A medica^ao excessiva 
pode levar a um aumento da fraqueza que, ao contrario 
da fraqueza miastenica, nao e afetada pelo edrofonio 
intravenoso. Esta crise colinergica pode ser acompa- 
nhada de palidez, sudorese, nausea, vomitos, saliva^ao, 
dor abdominal em colica e miose. 

^ Timectomia 

A timectomia deve ser realizada em pacientes com 
menos de 60 anos, podendo ser considerada nos pa¬ 
cientes mais velhos, com fraqueza nao restrita aos 
musculos extraoculares. Embora a timectomia em 
geral leve a beneficios sintomaticos ou remissao, o 
mecanismo pelo qual este beneficio e conferido ainda 
nao e claro, e seu efeito benefico pode nao ser eviden¬ 
te imediatamente. 

^ Corticosteroides 

Corticosteroides estao indicados para pacientes que 
respondem pouco a farmacos anticolinesterasicos e 


Sintoma 

Porcentagem 
de pacientes 

Diplopia 

41 

Ptose 

25 

Disartria 

16 

Fraqueza de extremidade inferior 

13 

Fraqueza generalizada 

11 

Disfagia 

10 

Fraqueza de extremidade superior 

7 

Fraqueza mastigatoria 

7 
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que ja tenham sido submetidos a timectomia. O tra- 
tamento e iniciado com o paciente internado, uma 
vez que a fraqueza pode ser inicialmente exacerbada. 
Uma dose inicial alta de prednisona (60 a 100 mg/dia 
por via oral) pode ser reduzida de modo gradual ate 
um nivel de manuten^ao relativamente baixo (5 a 15 
mg/dia) assim que a melhora se instala. Um tratamen- 
to em dias alternados e util para a redu^ao da inci- 
dencia de efeitos colaterais, que sao descritos (como 
achados clinicos) na se^ao sobre hiperadrenalismo 
(sindrome de Cushing), no Capitulo 4. 

^ Azatioprina 

Este farmaco pode ser usado em pacientes com 
doen^a grave ou progressiva, a despeito de timecto¬ 
mia e tratamento com anticolinesterasicos e corticos- 
teroides. O farmaco tambem pode ser administrado 
em vez de corticosteroides em alta dosagem para pa¬ 
cientes que nao se beneficiam do tratamento em doses 
baixas. A dose usual e de 2 a 3 mg/kg/dia, aumentados 
a partir de uma dose baixa inicial. 

^ Plasmaferese 

A plasmaferese pode ser usada para a obten^ao de 
melhora temporaria em pacientes que pioram rapi- 
damente, ou durante a crise miastenica, e em certas 
circunstancias especiais, como antes de uma cirurgia 
que pode levar a um comprometimento pos-opera- 
torio. 

^ Imunoglobulinas intravenosas 

As imunoglobulinas intravenosas tambem tern sido 
usadas para conferir um beneficio temporario em cir¬ 
cunstancias similares aquelas nas quais se usa a plas¬ 
maferese. 

^ Micofenolato de mofetila 

Este agente inibe seletivamente a prolifera^ao de lin- 
focitos T e B e tern sido usado como imunossupressor 
com efeitos colaterais somente modestos, incluindo 
diarreia, nausea, dor abdominal, febre, leucopenia e 
edema. Diversos estudos indicam que muitos pacien¬ 
tes com miastenia grave melhoram ou sao capazes de 
reduzir sua ingestao de esteroides em resposta a essa 
medica^ao (uso fora das indica^oes da bula; 1 g por 
via oral, duas vezes ao dia), mas em geral somente 
apos alguns meses de uso. 

PROGNOSTICO 

O tratamento com farmacos e bem-sucedido na maio- 
ria dos pacientes. A doen^a pode ter um desfecho fatal 
decorrente de complica^oes respiratorias, como pneu¬ 
monia aspirativa. 


SINDROME MIASTENICA (SINDROME DE 
LAMBERT-EATON)_ 


PATOGENESE 

Este disturbio tern uma associa^ao bem reconhecida 
com uma neoplasia subjacente e, ocasionalmente, 
pode estar associado com doen^as autoimunes como 
a anemia perniciosa; eventualmente, nao se encontra 
uma causa. No disturbio paraneoplasico, os anticor- 
pos dirigidos contra os antigenos tumorais reagem 
de forma cruzada com os canais de calcio voltagem- 
-dependentes, envolvidos na libera^ao de acetilcolina, 
levando a um disturbio pre-sinaptico da transmissao 
neuromuscular (Figura 9-11). 

ACHADOS CLINICOS 

Clinicamente, existe fraqueza, em especial nos mus- 
culos proximais dos membros. Ao contrario da mias¬ 
tenia grave, no entanto, os musculos extraoculares es- 
tao caracteristicamente poupados, e a for^a aumenta 
de modo progressivo quando uma contra^ao e manti- 
da. Disturbios autonomicos, como boca seca, consti- 
pa^ao e impotencia, tambem podem ocorrer. 

DIAGNOSTICO 

O diagnostico e confirmado eletrofisiologicamente 
pela resposta incremental a estimula^ao nervosa re- 
petitiva. Existe um aumento acentuado no tamanho 
da resposta muscular a estimula^ao de seu nervo pe- 
riferico a taxas elevadas - mesmo nos musculos que 
clinicamente nao estao enfraquecidos. A presen^a de 
autoanticorpos dos canais de calcio voltagem-de- 
pendentes do subtipo P/Q, encontrados na membra- 
na pre-sinaptica da jun^ao neuromuscular, e altamen- 
te sensivel e especifica da sindrome de Lambert-Eaton 
de qualquer etiologia. 

TRATAMENTO 

O tratamento com imunossupressores (corticoides 
e azatioprina como descrito anteriormente para a 
miastenia grave), plasmaferese ou o tratamento com 
imunoglobulina intravenosa pode levar a melhora. 
Cloridrato de guanidina (25 a 50 mg/kg/dia em 3 ou 
4 doses divididas), algumas vezes, e util em pacien¬ 
tes seriamente comprometidos, mas os efeitos adver- 
sos do farmaco incluem supressao da medula ossea 
e insuficiencia renal. A resposta ao tratamento com 
farmacos anticolinesterasicos, como piridostigmina 
ou neostigmina, isolados ou em combina^ao com a 
guanidina, e variavel e costuma ser desapontador. 
A3,4-diaminopiridina (amifampridina), um antago- 
nista do canal de potassio que melhora a libera^ao 
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de acetilcolina na jun^ao neuromuscular (usada em 
doses de ate 25 mg por via oral, quatro vezes ao dia) 
pode melhorar a fraqueza e a disfun^ao autonomica; 
parestesia e um efeito colateral comum, e convulsoes 
tambem podem ocorrer. A doen^a melhora com o 
tratamento da condi^ao subjacente, que frequente- 
mente e um cancer pulmonar de cdulas pequenas. 


BOTULISMO 


PATOGENESE 

A toxina do Clostridium botulinum pode causar para- 
lisia neuromuscular. Ela atua impedindo a libera^ao 
de acetilcolina em jun^5es neuromusculares e sinap- 
ses autonomicas (Figura 9-11). O botulismo ocorre 
mais comumente apos a ingestao de alimentos em 
conservas caseiras contaminados com a toxina; rara- 
mente ocorre a partir de feridas infectadas. Quanto 
mais curto o periodo de latencia entre a ingestao da 
toxina e o inicio dos sintomas, maior a dose da toxina 
e maior o risco de envolvimento subsequente do siste- 
ma nervoso central. 

ACHADOS CLINICOS 

Uma fraqueza fulminante inicia 12 a 72 boras apos a 
ingestao da toxina e se manifesta caracteristicamente 
por diplopia, ptose, fraqueza facial, disfagia, fala ana- 
salada e, entao, dificuldade respiratoria; a fraqueza 
nos membros costuma se instalar mais tardiamente. 
Alem do deficit motor, visao borrada e caracteristi- 
ca, as pupilas ficam dilatadas e nao reativas, e pode 
ocorrer secura da boca, ileo paralitico e hipotensao 
postural. Nao existe deficit sensorial, e os reflexos ten- 
dinosos geralmente estao normals, a nao ser que os 
musculos envolvidos sejam muito fracos. Os sintomas 
podem progredir por varios dias, apos seu inicio. 

Em lactentes, uma infec^ao enterica, com produ- 
^ao local de toxinas, leva a um quadro clinico diferen- 
te, com hipotensao, constipa^ao, fraqueza progressiva 
e suc^ao deficiente. Esta e a forma de botulismo atual- 
mente mais comum nos EUA. 


INVESTIGATES 


Quando ha suspeita diagnostica, as autoridades sanita- 
rias locals devem ser notificadas, e amostras do soro do 
paciente e do alimento contaminado (quando possivel) 
devem ser encaminhadas para serem avaliadas quanto 
a presen^a da toxina. Os tipos mais comuns de toxina 
encontrados clinicamente sao A, B e E. Estudos eletro- 
fisiologicos podem ajudar a confirmar o diagnostico, 
quando a resposta evocada muscular tende a aumentar 
em tamanho progressivamente com a estimula^ao re- 
petitiva dos nervos motores com frequencias rapidas. 


TRATAMENTO 

Os pacientes devem ser internados, pois a insuficien- 
cia respiratoria pode se desenvolver rapidamente, ne- 
cessitando de assistencia respiratoria. O tratamento 
com antitoxina trivalente (ABE) e iniciado assim 
que ficar estabelecido que o paciente nao e alergico 
ao soro de cavalo, mas o efeito sobre a evolu^ao da 
doen^a nao e claro. 

No botulismo da ferida, o tratamento antibiotico 
costuma ser prescrito, mas seu beneficio nao esta cla¬ 
ro; penicilina G (3 milhoes de unidades por via IV a 
cada quatro boras em adultos) ou metronidazol (500 
mg por via IV a cada oito boras em pacientes alergicos 
a penicilina) sao os antibioticos normalmente pres- 
critos, mas o regime de tratamento pode ser alterado, 
dependendo dos resultados da cultura da ferida. 

Cloridrato de guanidina (25 a 50 mg/kg/dia em 
doses divididas), um farmaco que facilita a libera^ao 
de acetilcolina das termina^oes nervosas, algumas ve¬ 
zes e util para melhorar a for^a muscular; farmacos an- 
ticolinesterasicos em geral nao sao de grande utilidade. 

Em lactentes, a imunoglobulina botulinica de- 
rivada de humanos deve ser administrada por via 
intravenosa o mais cedo possivel durante a evolu^ao 
da doen^a. Cuidados de enfermagem e de apoio sao 
importantes. 


ANTIBIOTICOS AMINOGLICOSIDEOS 


Doses altas de antibioticos como canamicina e genta- 
micina podem produzir uma sindrome clinica seme- 
Ihante ao botulismo, pois a libera^ao de acetilcolina 
nas termina^oes nervosas e inibida. Esse efeito pode 
estar relacionado ao bloqueio dos canals de calcio (Fi¬ 
gura 9-11). Os sintomas regridem rapidamente quan¬ 
do o farmaco responsavel e eliminado do organismo. 
Nota-se que esses antibioticos sao particularmente 
perigosos em pacientes com disturbios preexistentes 
da transmissao neuromuscular e, portanto, devem ser 
evitados em pacientes com miastenia grave. 


^ DISTURBIOS MIOPATICOS 
DISTROFIAS MUSCULARES 


As distrofias musculares sao um grupo de disturbios 
miopaticos hereditarios, caracterizados por fraqueza 
muscular progressiva e atrofia. Elas sao subdivididas 
de acordo com o modo de hereditariedade, a idade 
de inicio, a distribui^ao dos musculos envolvidos, a 
taxa de progressao e o resultado em longo prazo (Ta- 
bela 9-14). Um meio mais satisfatorio de classifica- 
9 ao pode ser com base em motivos geneticos. Certo 
numero de genes tern sido associado com diferentes 
tipos de distrofias musculares (Tabela 9-15). Esses 
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Tabela 9-15 Bases geneticas das distrofias musculares 


Distrofias 

Hereditariedade 

Subtipo 

Gene afetado 

Duchenne 

XLR 

DMD 

Distrofina (DMD) 

Becker 

XLR 

BMD 

Distrofina (DMD) 

Das cinturas (Erb) 

AD 

LGMD1A 

Miotilina (TTID) 


AR 

LGMD1B 

Lamina A/C (LMNA) 



LGMD1C 

Caveolina-3 (CAV3) 



LGMD2A 

Calpama-3 (CAPN3) 



LGMD2B 

Disferlina (DYSF) 



LGMD2C 

7 -Sarcoglicano (SGCG) 



LGMD2D 

a-Sarcoglicano (SGCA) 



LGMD2E 

(3-Sarcoglicano (SGCB) 



LGMD2F 

8-Sarcoglicano (SGCD) 



LGMD2G 

Teletonina (TCAP) 



LGMD2H 

Proteina tripartite contendo motif 32 (TRIM32) 



LGMD2I 

Proteina relacionada a fucutina (FKRP) 



LGMD2J 

Titina (TEN) 



LGMD2K 

Proteina 0-manosiltransferase 1 (POMT1) 



LGMD2L 

Anoctamina 5 (AN05) 



LGMD2M 

Fucutina (FKTN) 



LGMD2N 

Proteina 0-manosiltransferase 2 (P0MT2) 

Fascio-escapulo-umeral 

AD 

FSHMD1A 

Proteina 4 double homeobox {DUX4) 

Emery-Dreifuss 

AD 

EMD2 

Lamina A(/C (LMNA) 



EMD4 

Proteina 1 sinaptica do envelope nuclear {5YNE1) 



EMD5 

Proteina 2 sinaptica do envelope nuclear (SYNE2) 



EMD7 

Proteina transmembrana 43 (TMEM43) 


AR 

EMD3 

Lamina A/C (LMNA) 


XLR 

EMD1 

Emerina (EMD) 



EMD6 

Dominios four-and-o-half LIM 1 (FEIL1) 

Distal 

AD 

TMD 

Titina (TEN) 


AR 

MPD1 

Miosina de cadeia pesada 7 (MYH7) 



MMD1 

Disferlina (DYSF) 



NM 

UDP-N-acetilglucosamina-2-epimerase/N-acetilmanosamina- 



MMD3 

-quinase (GNE) 

Anoctamina 5 (AN05) 

Oculofaringea 

AD 

OPMD 

Proteina de ligacao poliadenilato, nuclear, 1 (PABPN1) 

Distrofia congenita 

AR 

MDC1A 

Laminina a-2/Merosina (LAMA2) 



UCMD 

Colageno tipo VI, subunidades a-1, 2 e 3 (C0L6AI,2,3) 



- 

Integrina a-7 (IEGA7) 



MDDGA4 

Fucutina (FKEN) 



MDDGA3 

Proteina 0-manose i3-1,2-N-acetilglucosaminiltransferase 
(POMGNE1) 



MDDGA1 

Proteina 0-manosiltransferase 1 (POME1) 



MDDGA2 

Proteina 0-manosiltransferase 2 (P0ME2) 



RSMD1 

Selenoproteina N1 (5EPN1) 


AD 

UCMD 

Colageno tipo VI, subunidades a-1, 2 e 3 (C0L6AI,2,3) 

Distrofia miotonica 

AD 

DM1 

Distrofia miotonica proteina-quinase (DMPK) 



DM2 

Proteina zinc finger 9 (ZNF9) 


Abreviacoes: AD, autossomica dominante; AR, autossomica recessiva; BMD, distrofia muscular de Becker (de Becker muscular dystrophy); DM, 
distrofia miotonica; DMD, distrofia muscular de Duchenne; EMD, distrofia muscular de Emery-Dreifuss (de Emery-Dreifuss muscular dystrophy); 
ESHMD, distrofia muscular fascio-escapulo-umeral (de facioscapulohumeral muscular dystrophy); LGMD, distrofia muscular do tipo cinturas (de 
llmb-girdle muscular dystrophy); MDC, distrofia muscular congenita (de congenital muscular dystrophy); MDDG, distrofia muscular-distroglica- 
nopatia (de muscular dystrophy-dystroglycanopathy); MMD, distrofia muscular de Miyoshi (de MIyoshI muscular dystrophy); MPD, miopatia 
distal; NM, miopatia de Nonaka (de Nonaka myopathy); OPMD, distrofia muscular oculofaringea (de oculopharyngeal muscular dystrophy); 
RSMD, distrofia muscular da coluna rigida (de rigid spine muscular dystrophy); TMD, distrofia de mijsculo tibial (de tiblol muscular dystrophy); 
UCMD, distrofia muscular congenita de Ullrich (de Ullrich congenital muscular dystrophy); XLR, recessiva ligada ao X (de X-IInked recessive). 
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genes de musculos esqueleticos codificam proteinas 
de sarcolema (p. ex., sarcoglicanas), citoesqueleticas 
(p. ex., distrofina), citosolicas, de matriz extracelu- 
lar e de membrana nuclear. Anormalidades dessas 
proteinas podem levar a uma maior suscetibilidade 
a necrose de fibras musculares, mas os mecanismos 
moleculares envolvidos ainda nao estao claros. A he- 
terogeneidade genetica para o mesmo fenotipo levou 
a subdivisao dos principals disturbios clinicos, mas a 
base para seus fenotipos clinicamente diferentes ainda 
e desconhecida. 

Nao existe tratamento especifico para as distro- 
fias musculares. E importante encorajar os pacientes a 
levar uma vida tao normal quanto possivel. Deformi- 
dades e contraturas muitas vezes podem ser evitadas 
ou melhoradas por fisioterapia e procedimentos orto- 
pedicos. Repouso prolongado no leito deve ser evita- 
do, pois a inatividade frequentemente leva a piora da 
incapacidade. 

DISTROFIA DE DUCHENNE 

Esta forma mais comum de distrofia muscular e um 
disturbio ligado ao X que afeta predominantemente 
o sexo masculino (Tabela 9-14). Os sintomas iniciam 
por volta dos cinco anos, e os pacientes estao gra- 
vemente incapacitados na adolescencia, com obito 
ocorrendo na terceira decada de vida. Os sintomas 
precoces sao andar na ponta dos dedos, marcha bam- 
boleante e incapacidade de correr. A fraqueza e mais 
acentuada nas extremidades inferiores proximais. Na 
tentativa de ficar em pe a partir de uma posi^ao supi- 
na, os pacientes precisam usar seus bravos para literal- 
mente “escalar seu proprio corpo” (sinal de Gowers). 
A pseudo-hipertrofia das panturrilhas, causada por 
infiltra^ao gordurosa dos musculos, e comum. O Cu¬ 
rasao e envolvido mais tarde, e o comprometimento 
cognitivo ocorre frequentemente. Os niveis sericos de 
CK sao excepcionalmente elevados. 

Nao existe tratamento definitivo, mas a predni- 
sona, 0,75 mg/kg/dia por via oral, pode melhorar a 
for^a muscular por ate tres anos. Os efeitos colaterais 
incluem ganho de peso, aparencia cushingoide e hir- 
sutismo; os efeitos da prednisona em longo prazo sao 
incertos. O deflazacorte (0,9 mg/kg/dia), um analogo 
da prednisona, provavelmente seja tao eficaz quanto 
a prednisona, e tern menos efeitos colaterais. Mono- 
-hidrato de creatina (5 a 10 g/dia) tambem pode ser 
benefico. 

O defeito genetico responsavel pela distrofia de 
Duchenne foi identificado (Tabela 9-15) e forma a 
base de um teste diagnostico. O gene em questao esta 
localizado no bra^o curto do cromossomo X e codi- 
fica para a proteina distrofina, que esta ausente ou 
profundamente reduzida nos musculos de pacientes 
com o disturbio. A ausencia de distrofina nas regioes 


sinapticas dos neuronios cerebrals corticais pode con- 
tribuir com as altera^oes cognitivas de pacientes com 
distrofia de Duchenne. Ate hoje, a terapia genetica 
demonstrou nao ser eficaz para o tratamento dessa 
distrofia muscular. 

DISTROFIA DE BECKER 

Esta distrofia tambem esta ligada ao X e associada 
com um padrao de fraqueza similar ao observado na 
distrofia de Duchenne (Tabela 9-14). No entanto, sua 
idade media de inicio (11 anos) e a idade do obito (42 
anos) sao mais tardias. O comprometimento cardlaco 
e cognitivo nao ocorre, e os niveis de CK sao menos 
elevados que na distrofia de Duchenne. Em contraste 
com a distrofia de Duchenne, os niveis de distrofina 
no musculo sao normals na distrofia de Becker, mas a 
proteina esta qualitativamente alterada. Nao esta claro 
se os esteroides desempenham algum papel no trata¬ 
mento desta distrofinopatia. 

DISTROFIA DAS CINTURAS 

Anteriormente uma designa^ao abrangente que, 
provavelmente, englobava uma variedade de dis¬ 
turbios, incluindo casos nao diagnosticados de ou- 
tras distrofias, e (na forma classica) herdada como 
uma distrofia autossomica recessiva (Tabelas 9-14 e 
9-15). Pacientes com diferentes muta^oes geneticas 
podem ser indistinguiveis do ponto de vista clinico, e 
pacientes com a mesma muta^ao podem apresentar 
varia^ao fenotipica acentuada, ate na mesma familia. 
O disturbio come^a, clinicamente, entre a infancia 
tardia e a idade adulta precoce. Em contraste com 
as distrofias de Duchenne e Becker, os musculos da 
cintura escapular e pdvica sao afetados de uma ma- 
neira praticamente igual. A pseudo-hipertrofia nao 
e observada, e os niveis sericos de CK estao menos 
elevados. 

DISTROFIA FASCIO-ESCAPULO-UMERAL 

Este e um disturbio autossomico dominante que ge- 
ralmente tern seu inicio na adolescencia, sendo com- 
pativel com uma expectativa de vida normal (Tabela 
9-14). O defeito genetico envolve uma contra^ao de 
sequencias DNA repetidas no cromossomo 4, jun- 
tamente com polimorfismos de nucleotldeo isolado, 
que criam um local de poliadenila^ao para o gene 
homeobox, DUX4 (Tabela 9-15). A contra^ao produz 
uma estrutura de cromatina mais aberta, promoven- 
do a transcri^ao de DUX4, enquanto a poliadenila^ao 
aumenta a estabilidade do DUX4 transcrito. Como 
resultado, os niveis do transcrito estao aumentados, 
consistentes com um ganho toxico da fun^ao proteica. 
A gravidade cllnica dessa condi^ao e altamente varia- 
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vel. A fraqueza normalmente esta confinada a face, ao 
pesco^o e a cintura escapular, mas pode ocorrer pe 
caido. Uma escapula alada e comum. O cora^ao nao 
esta envolvido, e os niveis sericos de CK sao normals 
ou levemente elevados. 

DISTROFIA MUSCULAR DE EMERY-DREIFUSS 

Este disturbio ocorre em uma forma recessiva liga- 
da ao X e, mais raramente, em formas autossomicas 
dominantes e recessivas (Tabelas 9-14 e 9-15). O im- 
cio clmico na infancia e seguido por uma progressao 
lenta, com desenvolvimento de contraturas, fraqueza 
e atrofia (particularmente, dos musculos triceps e bi¬ 
ceps nos bravos e dos musculos peronio e tibial ante¬ 
rior nas pernas, com dissemina^ao posterior para os 
musculos das cinturas), anormalidades da condu^ao 
cardiaca e miocardiopatia. A CK no soro costuma es- 
tar levemente aumentada. A fun^ao cardiaca deve ser 
monitorada, e um marca-passo deve ser implantado, 
se necessario. A fisioterapia e importante para manter 
a mobilidade. 

MIOPATIA DISTAL 

A variedade autossomica dominante (Tabela 9-15) em 
geral se apresenta apos os 40 anos, embora o inicio 
da doen^a possa ser mais precoce e os sintomas mais 
severos em homozigotos. Os musculos mais afetados 
sao pequenos musculos das maos e dos pes, extenso- 
res do punho e dorsiflexores do pe (Tabela 9-14). O 
padrao exato de envolvimento varia nos diferentes 
subtipos do disturbio. A evolu^ao e lentamente pro¬ 
gressiva. Miopatias distais com hereditariedade au¬ 
tossomica recessiva ou ocorrendo esporadicamente 
tambem foram descritas e se apresentam com fraque¬ 
za progressiva nas pernas, em adolescentes ou adultos 
jovens. Variantes com inicio tardio tambem foram 
descritas; em uma delas, existe envolvimento seletivo 
das panturrilhas. 

DISTROFIA OCULAR 

Este geralmente e um disturbio autossomico domi¬ 
nante, embora tambem possam ocorrer casos re- 
cessivos e esporadicos (Tabela 9-14). Alguns casos 
estao associados com dele^oes no DNA mitocon- 
drial. O inicio costuma ocorrer antes dos 30 anos de 
idade. A ptose e a manifesta^ao mais precoce, mas 
oftalmoplegia externa progressiva se desenvolve 
subsequentemente; fraqueza facial tambem e co¬ 
mum, podendo ocorrer envolvimento de musculos 
dos membros. A evolu^ao e lentamente progressiva. 
A extensao na qual a distrofia ocular e distinta da 
distrofia oculofaringea (ver proxima se^ao) ainda 
nao esta clara em muitos casos. 


DISTROFIA OCULOFARINGEA 

Esta distrofia, um disturbio autossomico dominante 
(Tabela 9-15), e encontrada frequentemente em cer- 
tas areas geograficas, incluindo Quebec e o Sudoes- 
te dos EUA. Essa condi^ao, normalmente, come^a 
entre a terceira e a quarta decada de vida. Os acha- 
dos incluem ptose, oftalmoplegia externa completa, 
disfagia, fraqueza facial e, frequentemente, fraqueza 
proximal nos membros (Tabela 9-14). A CK no soro 
esta levemente elevada. A disfagia e particularmente 
incapacitante e pode requerer alimenta^ao por sonda 
nasogastrica ou gastrostomia. 

DISTROFIA PARAESPINAL 

Fraqueza paraespinal progressiva pode se desenvolver 
apos os 40 anos de idade em pacientes de ambos os 
sexos, alguns dos quais podem ter historia familiar 
do disturbio. Dor nas costas e uma cifose acentuada 
(bent spine syndrome ou camptocormia) sao carac- 
teristicas (Tabela 9-14). A CK no soro esta levemen¬ 
te elevada. A TC mostra substitui^ao gordurosa dos 
musculos paraespinais. 


MIOPATIAS CONGENITAS 


As miopatias congenitas sao um grupo heterogeneo 
de disturbios raros e relativamente nao progressivos, 
que, em geral, come^am na tenra idade ou infancia, 
mas nao se tornam clinicamente aparentes ate a ida¬ 
de adulta. A maioria se caracteriza por fraqueza em 
musculos predominantemente proximais, hipotonia, 
hiporreflexia e CK normal no soro; muitas sao here- 
ditarias. 

Miopatias congenitas sao classificadas de acor- 
do com as caracteristicas histopatologicas ultraes- 
truturais e sao diagnosticadas por biopsia muscular. 
Elas incluem a miopatia nemalina, caracterizada 
por estruturas em bastao nas fibras musculares, que 
tambem sao encontradas em alguns pacientes com 
miopatia relacionada a Aids (ver adiante); a doen^a 
do core central, que pode estar associada com hiper- 
termia maligna como uma complica^ao da anestesia 
geral; a miopatia miotubular ou centronuclear e 
as miopatias mitocondriais, como a sindrome de 
Kearns-Sayre-Daroff, uma causa de oftalmoplegia ex¬ 
terna progressiva (Capitulo 7). Nao existe tratamento 
para qualquer um desses disturbios. 


MIOPATIAS MITOCONDRIAIS 


As miopatias mitocondriais sao um grupo clinica¬ 
mente heterogeneo de disturbios causados pela fos- 
forila^ao oxidativa defeituosa e acompanhados de 
anormalidades mitocondriais estruturais na biopsia 
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de musculo esqueletico. Sua assinatura morfologica 
e a “fibra vermelha rasgada”, observada com a colo- 
ra^ao de Gomori modificada, contendo acumulos de 
mitocondrias anormais. Desde a primeira muta^ao 
patogenica relatada de DNA mitocondrial humano, 
na decada de 1980, foram descritas muitas outras mu- 
ta^oes, incluindo muta^oes pontuais e dele^oes em 
grande escala. 

Os pacientes podem se apresentar com a sin- 
drome de Kearns-Sayre-Daroff (oftalmoplegia ex¬ 
terna progressiva, degenera^ao pigmentar da retina 
e mio car diop atia), com fraqueza nos membros, que 
e exacerbada ou induzida pela atividade. Em outros 
pacientes, os sinais e sintomas sao aqueles da disfun- 
^ao neurologica central, podendo incluir epilepsia 
mioclonica (epilepsia mioclonica, sindrome da fibra 
vermelha rasgada [MERRF, de myoclonic epilepsy, 
ragged red fiber]) ou a combina^ao de miopatia mi¬ 
tocondrial, encefalopatia, acidose lactica e episodios 
semelhantes a acidente vascular cerebral (MELAS, 
de mitochondrial myopathy, encephalopathy, lactic 
acidosis, strokelike episodes). Essas diversas sindro- 
mes sao causadas por anomalias separadas do DNA 
mitocondrial. As investiga^oes podem incluir biop- 
sia muscular, determina^ao do lactato no soro e no 
ECS e exames de imagem. O tratamento geralmente 
e de suporte. 

O DNA mitocondrial depende de varios fatores 
codificados pelo DNA nuclear para seu funcionamen- 
to adequado. Muta^oes nos genes nucleares podem, 
portanto, afetar a fun^ao mitocondrial. Isto e exem- 
plificado pelas muta^oes nos genes para timidina- 
-fosforilase, que levam a um disturbio autossomico 
recessivo denominado encefalomiopatia mitocondrial 
neurogastrintestinal (MNGIE, de mitochondrial neu- 
rogastrointestinal encephalomyopathy), manifestado 
por disturbio da motilidade gastrintestinal e anorma- 
lidades de musculos esqueleticos. 


DISTURBIOS MIOTONICOS 


Na miotonia, uma anormalidade da membrana da 
fibra muscular (sarcolema) causa um retardo acen- 
tuado, antes que os musculos afetados possam re- 
laxar apos uma contra^ao; isto leva a uma rigidez 
muscular aparente. Ao exame, frequentemente e 
possivel demonstrar a miotonia pela dificuldade de 
relaxar a mao apos um aperto de mao prolongado 
ou pela percussao persistente do ventre de um mus¬ 
culo. A eletromiografia dos musculos afetados pode 
revelar descargas caracteristicas de alta frequencia 
dos potenciais que aumentam e diminuem em am¬ 
plitude e frequencia, produzindo, no alto-falante do 
aparelho de EMG, um som semelhante ao de um 
aviao bombardeiro em mergulho ou de uma serra 
eltoica. 


DISTROFIAS MIOTONICAS 
^ Distrofia miotonica tipo 1 

A distrofia miotonica tipo 1 (DM1) e um disturbio 
hereditario dominante que geralmente se manifesta 
na terceira ou quarta decada de vida, embora possa 
aparecer na tenra infancia. O defeito no gene e uma 
repeti^ao de um trinucleotideo expandido (CTG) 
em uma regiao nao traduzida do gene codifican- 
do para a proteina-quinase da distrofia miotonica 
(DMPK, de dystrophia myotonica protein kinase). 
Esta forma repetida de trinucleotideo expandido 
constitui a base de um teste diagnostico; compri- 
mentos de repeti^ao maiores do que 34 repeti^oes 
sao anormais. Pode ser realizado um teste pre-natal 
durante gesta^oes de risco. A miotonia acompanha 
fraqueza e atrofia do musculo facial, do musculo 
esternomastoideo e dos musculos distais dos mem¬ 
bros (Figura 9-12). Tambem podem existir catara- 
tas, calvicie frontal, atrofia testicular, diabetes meli- 
to, anormalidades cardiacas, altera^oes intelectuais 
e morte subita. Uma anormalidade eletrocardiogra- 
fica grave e a presen^a de taquiarritmia atrial predi- 
zem morte subita. 

^ Distrofia miotdnica tipo 2 

Pacientes com distrofia miotonica tipo 2 (DM2), al- 
gumas vezes denominada miopatia miotonica proxi¬ 
mal, apresentam miotonia, cataratas, fraqueza princi- 
palmente proximal (musculos do pesco^o e flexores 



A Figura 9-12 Fotografia de um homem de 37 anos 
de idade com distrofia miotonica, apresentando calvicie 
frontal, ptose bilateral e atrofia dos musculos temporals, 
facials e esternocleidomastoideos. (Cortesia de R. Griggs) 





OISTURBIOS MOTORES 


do cotovelo, seguidos de flexores e extensores do qua- 
dril, e extensores do cotovelo) e uma evolu^ao menos 
grave que aquela com DMl. O disturbio e herdado de 
modo dominante e resulta de uma repeti^ao CCTG 
expandida em uma regiao nao codificadora (introni- 
ca) do gene da protema zinc finger-9 {ZNF9). O inicio 
costuma ocorrer em adultos jovens. Foi descrita uma 
variante com envolvimento muscular mais grave e 
perda auditiva. 

► Tratamento 

A abordagem ao tratamento inclui o uso de dispo- 
sitivos auxiliares para a fraqueza e a abordagem das 
complica^oes como catarata ou arritmias cardiacas. Se 
necessario, a miotonia pode ser tratada com procai- 
namida, 0,5 a 1 g quatro vezes ao dia, mexiletina, 150 
a 200 mg tres vezes ao dia, ou fenitoina, 100 mg tres 
vezes ao dia. Na distrofia miotonica, a fenitoina talvez 
seja o farmaco de escolha, uma vez que outros farma- 
cos podem ter efeitos indesejaveis sobre a condu^ao 
cardiaca. Nao existe tratamento para a fraqueza que se 
instala, e manobras farmacologicas nao influenciam a 
historia natural da doen^a. 

MIOTONIAS NAO DISTROFICAS 

As miotonias nao distroficas sao causadas por certos 
canais ionicos do musculo esqueletico. Estas condi- 
^oes incluem a miotonia congenita, a paramiotonia 
congenita e as miotonias do canal de sodio. Esses 
disturbios se manifestam primariamente por rigidez 
muscular, resultante da miotonia, mas, dependendo 
do disturbio, tambem podem ser evidentes dor, fra¬ 
queza e fadiga. 

^ Miotonia congenita 

A miotonia congenita geralmente e herdada como 
um disturbio dominante (doen^a de Thomsen), re- 
lacionada a uma muta^ao no gene do canal de cloro 
CLCNl do musculo esqueletico. Foram identifica- 
das muitas muta^oes diferentes. A miotonia genera- 
lizada sem fraqueza costuma estar presente desde o 
nascimento, mas os sintomas podem se desenvolver 
somente na tenra infancia. A rigidez muscular e re- 
al^ada pelo frio e pela inatividade, podendo ser ali- 
viada com exercicios. A atrofia muscular, algumas ve¬ 
zes pronunciada, tambem e uma caracteristica. Uma 
forma recessiva com inicio tardio (doen^a de Becker, 
que nao deve ser confundida com distrofia muscular 
de Becker) esta associada com fraqueza leve - princi- 
palmente no inicio do movimento - e com atrofia dos 
musculos distais. Ela tambem e decorrente de uma 
muta^ao CLCNL Nao existem farmacos disponiveis 
que atuem especificamente no canal CLCNl, mas o 
tratamento com mexiletina ou fenitoina pode ajudar 
na miotonia. 


^ Paramiotonia congenita e miotonias do 
canal de sodio 

Estes disturbios sao aldicos, autossomicos dominan- 
tes, causados por muta^oes de ponto no gene do canal 
de sodio voltagem-dependente no musculo esquele¬ 
tico, SCN4A. 

A paramiotonia se caracteriza por caibras mus- 
culares episodicas e fraqueza que se exacerba acentua- 
damente com frio e exercicios, tornando-se sintoma- 
tica na infancia. Os musculos facials, da lingua e da 
mao sao os mais afetados, e os musculos dos membros 
inferiores sao os menos afetados. A miotonia pode 
durar varios minutos, mas a fraqueza pode persistir 
por boras e ate mesmo dias. Uma hipertrofia muscu¬ 
lar algumas vezes esta presente. 

Pacientes com miotonias de canal de sodio nao 
sao sensiveis ao frio (embora isso ocorra em alguns 
casos), mas sua miotonia piora com a ingestao de 
potassio. A fraqueza nao ocorre. A miotonia tende a 
ocorrer cerca de 10 minutos ou mais apos o exercicio, 
podendo ser melhorada pelo tratamento com aceta- 
zolamida. Em alguns casos, a miotonia e grave e pode 
comprometer a respira^ao. 

^ Diagnostico 

Varios protocolos de testes eletrofisiologicos podem 
auxiliar no diagnostico. A excitabilidade do sarcolema 
e medida indiretamente pelas altera^oes no tamanho 
do potencial de a^ao muscular composto aos periodos 
variaveis de exercicio, e o efeito do esfriamento muscu¬ 
lar e anotado. Foram reconhecidos padroes distintos, 
que tern sido usados para direcionar o exame genetico. 

^ Tratamento 

Existem evidencias insuficientes para a recomenda^ao 
de tratamento para este grupo de disturbios, mas blo- 
queadores do canal de sodio podem fornecer algum 
beneficio. Tocainida, inicialmente encorajadora, foi 
suspensa em decorrencia do risco de produzir agra- 
nulocitose. Flecainida, um farmaco antiarritmico, esta 
sendo estudada. Mexiletina frequentemente e favore- 
cida, mas pode causar arritmias cardiacas, e as evi¬ 
dencias de sua eficacia ainda estao sendo estudadas. 


MIOPATIAS INFLAMATORIAS 


A biopsia e importante na confirma^ao do diagnos¬ 
tico de uma miopatia inflamatoria e na facilita^ao do 
reconhecimento de variedades incomuns como mio- 
site eosinofilica, granulomatosa e parasitica. 

TRIQUINOSE, TOXOPLASMOSE E SARCOIDOSE 

Estes disturbios podem levar a um disturbio inflama- 
torio do musculo, mas isto e incomum. O tratamento 
e o da causa subjacente. 
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POLIMIOSITE E DERMATOMIOSITE 
► Patogenese 

Polimiosite e dermatomiosite sao miopatias inflama- 
torias imunologicamente mediadas, caracterizadas 
por destrui^ao de fibras musculares e infiltra^ao in- 
flamatoria dos musculos. Existem diferen^as imuno- 
logicas e histopatologicas entre os dois disturbios. A 
dermatomiosite e uma microangiopatia afetando pele 
e musculo: a lise dos capilares endomisiais e causada 
por ativa^ao e deposi^ao do complemento, levando 
a isquemia muscular. Na polimiosite, fibras expres- 
sando antigenos do complexo principal de histocom- 
patibilidade (MHC, de major histocompatibility com¬ 
plex) classe I sao invadidas por cdulas T citotoxicas 
CD8-positivas clonalmente expandidas, levando a 
necrose. 

^ Achados cimicos 

A polimiosite pode ocorrer em qualquer idade; ela 
progride a uma taxa variavel e leva a fraqueza e atro- 
fia, em especial nos musculos proximais do membro e 
nos musculos das cinturas (Tabela 9-16). Frequente- 
mente esta associada com dor muscular, sensibilidade 
dolorosa, disfagia e dificuldades respiratorias. Feno- 
meno de Raynaud, artralgia, mal-estar, perda de peso 
e uma febre baixa completam o quadro clinico. 

A dermatomiosite se distingue do ponto de vis¬ 
ta clinico pela presen^a de uma erup^ao eritematosa 
sobre as palpebras, junto aos olhos (erup^ao helio- 
tropica), ou sobre as superficies extensoras das arti- 


cula^oes. Polimiosite e dermatomiosite foram relata- 
das em associa^ao com varios disturbios autoimunes, 
incluindo esclerodermia, lupus eritematoso, artrite 
reumatoide e sindrome de Sjogren. Alem disso, cerca 
de 25% dos pacientes com dermatomiosite de inicio 
na idade adulta tern um processo maligno associado 
(mais frequentemente um carcinoma ovariano, pul- 
monar, gastrintestinal ou nasofaringeo). 

^ Diagnostico 

A CK no soro geralmente esta aumentada em pacien¬ 
tes com polimiosite ou dermatomiosite, as vezes com 
niveis muito elevados, mas valores normais nao ex- 
cluem o diagnostico. Na eletromiografia, sao encon- 
trados em abundancia potenciais de unidade motora 
pequenos, polifasicos, de baixa amplitude, como em 
qualquer processo miopatico, mas uma atividade es- 
pontanea anormal tambem e bem evidente. A biopsia 
muscular mostra necrose de fibra muscular e infiltra- 
^ao com cdulas inflamatorias, sendo importante para 
um diagnostico preciso. 

^ Tratamento 

O tratamento e feito com farmacos anti-inflama- 
torios. A prednisona e comumente usada com uma 
dose inicial de 60 ou 80 mg/dia, junto com suple- 
menta^ao com potassio e antiacidos, se necessario. 
Quando ocorre uma melhora e o valor de CK no soro 
diminui, a dose de prednisona e gradualmente redu- 
zida para niveis de manuten^ao, que em geral variam 
entre 10 e 20 mg/dia. No entanto, os pacientes podem 


Tabela 9-16 As miopatias inflamatorias 



Polimiosite 

Dermatomiosite 

Miosite por corpos de inclusao 

Sexo 

Mulheres > homens 

Mulheres > homens 

Homens > mulheres 

Idade 

Geralmente adultos 

Qualquer idade 

Geralmente apos os 50 anos 

Inkio 

Agudo ou insidioso 

Agudo ou insidioso 

Insidioso 

Distribuicao da fraqueza 

Proximal > distal 

Proximal > distal 

Seletiva (ver texto) 

Evolucao 

Frequentemente rapida 

Frequentemente rapida 

Gradual 

Creatina-quinase no 
soro 

Frequentemente muito 
elevada 

Frequentemente muito elevada 

Normal ou levemente aumentada 
(< 12 vezes) 

EMG 

Miopatica ± neurogenica 

Miopatica ± neurogenica 

Miopatica ± neurogenica 

Resposta ao tratamento 

Boa 

Boa 

Pobre 

Alteracoes de pele 

Nao 

Sim 

Nao 

Incidencia aumentada 
de cancer 

Nao 

Sim 

Nao 

Biopsia 

Infiltrados inflamatorios 
intrafasciculares com 
celulasTCDS^ 

Infiltrados inflamatorios peri- 
fasciculares e frequentemente 
perivasculares, compostos de 
celulas B e celulas T CD4^ 

Inflamacao endomisial com infil¬ 
trados de celulas T CD8^; inclu- 
soes intracelulares, vacuolos com 
borda circundante 
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necessitar dar continuidade a este regime durante 2 a 
3 anos; uma redu^ao muito rapida na dose pode levar 
a uma recaida. 

Imunoglobulina intravenosa e eficaz na derma- 
tomiosite e pode ser usada com os esteroides ou no 
lugar deles. Metotrexato e azatioprina tambem tern 
sido usados, seja isoladamente ou em combina^ao 
com corticosteroides; sao particularmente uteis em 
pacientes corticosteroide-resistentes. Imunossupres- 
sores recentes, com menos efeitos colaterais, como o 
micofenolato de mofetila, tambem podem ser uteis, 
mas ainda estao em estudo. A fisioterapia pode ajudar 
a evitar contraturas e, quando o paciente responde a 
farmacos anti-inflamatorios, o exercicio fisico pode 
acelerar a recupera^ao. 

MIOSITE POR CORPOS DE INCLUSAO 
^ Epidemiologia 

Este disturbio e mais comum em homens que em mu- 
Iheres e tern inicio insidioso, geralmente apos os 50 
anos de idade. Sua incidencia nao esta clara, mas vem 
sendo reconhecido cada vez com mais frequencia. 

^ Etiologia 

A etiologia da miosite e desconhecida, mas evidencias 
acumuladas sugerem uma miocitotoxicidade mediada 
pela celula T e, provavelmente, uma susceptibilidade 
genetica multifatorial para essa doen^a. Disturbios as- 
sociados incluem varios disturbios autoimunes, dia¬ 
betes melito e neuropatia periferica difusa. 

^ Achados cimicos 

Miosite por corpos de inclusao produz fraqueza nas 
extremidades inferiores e, depots, nas extremidades 
superiores. Fraqueza e atrofia do quadriceps e dos 
flexores e extensores do antebra^o sao caracteristicas. 
A doen^a e progressiva e esta associada com depres- 
sao dos reflexos do joelho. Dor muscular ocorre em 
alguns pacientes. Uma fraqueza distal tambem se de- 
senvolve, mas geralmente e menos grave que a fraque¬ 
za proximal. A disfagia e comum. 

^ Diagnostico 

Os niveis sericos de CK podem estar normals ou au- 
mentados. A EMG revela achados inespecificos, su- 
gestivos de uma miopatia inflamatoria. O diagnosti¬ 
co e confirmado pelo exame histologico do musculo 
biopsiado. 

^ Diagnostico diferencial 

Um disturbio familiar com inicio em adultos j ovens, 
caracterizado por fraqueza lentamente progressiva, 
em especial dos musculos distais, e com caracteris¬ 


ticas histologicas lembrando a miosite por corpos de 
inclusao (miopatia vacuolar com inclusoes) tern sido 
descrito. 

A historia familiar ajuda a distinguir esta miopa¬ 
tia hereditaria por corpos de inclusao do disturbio 
esporadico, assim como a ausencia de altera^des infla- 
matorias no exame histologico. 

► Tratamento 

O disturbio nao responde a tratamento imunossu- 
pressor ou imunomodulador. Relatorios conflitantes 
sobre a utilidade do cuidado com globulina intrave¬ 
nosa nao deixam claro seu papel no tratamento. Os 
pacientes podem, eventualmente, permanecer em 
cadeira de rodas e necessitar de ajuda nas suas ativi- 
dades diarias. 

AIDS 

Varias formas de miopatia podem ocorrer em pacien¬ 
tes com infec^ao sintomatica ou assintomatica por 
HIV-1 (Tabela 9-17). Estes disturbios podem ser dis- 
tinguidos pela biopsia muscular. 

^ Polimiosite 

Esta miopatia mais comum relacionada a Aids pode 
ser causada por mecanismos autoimunes desencadea- 
dos pela infec^ao por HIV-1. Ela lembra a polimiosite 
em pacientes sem infec^ao por HIV-1 (ver anterior- 
mente) e pode responder ao tratamento com corticos¬ 
teroides. 

^ Smdrome semelhante a miosite por 
corpos de inclusao 

Pacientes com Aids tambem podem desenvolver uma 
miopatia semelhante a miosite por corpos de inclu¬ 
sao, aparentemente porque o virus desencadeia uma 
resposta imunologica semelhante a que ocorre na 
miosite esporadica por corpos de inclusao; nao parece 
existir uma infec^ao direta do musculo. 


Tabela 9-17 Miopatias relacionadas com infeccao 
por HIV-1 ou com seu tratamento 

Polimiosite 

Miosite por corpos de inclusao 

Smdrome da atrofia muscular/atrofia de fibra muscular 

tipo II 

Miopatia por corpos em bastao (nemalina) 

Processes vasculiticos 

Infeccoes oportunistas do musculo 

Miopatia mitocondrial induzida por zidovudina 

Acumulo gorduroso (nas lipodistrofias associadas ao HIV) 

Miosite (na smdrome inflamatoria de reconstituicao imune) 

Rabdomiolise aguda 
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^ Sl'ndrome de atrofia muscular 

Essa condi^ao refere-se, por vezes, a atrofia de fibras 
musculares tipo II; ma nutri^ao, caquexia, imobili- 
dade ou efeitos remotos de tumores relacionados a 
Aids podem ter um papel patogenico. Fraqueza mus¬ 
cular proximal e o achado principal, e a CK no soro 
e normal. 

^ Miopatia por corpos em bastao 
(nemalina) 

A miopatia por corpos em bastao e um disturbio nao 
inflamatorio, caracterizado por corpos em formato de 
bastao e perda seletiva de filamentos grossos. As ca- 
racteristicas clinicas incluem fraqueza muscular pro¬ 
ximal e eleva^ao moderada da CK no soro. Um tra- 
tamento com corticosteroides ou plasmaferese pode 
ser util. 

^ Miopatia vascuh'tica 

Processos vasculiticos podem envolver os muscu- 
los (e nervos); o tratamento de pacientes com Aids 
geralmente envolve agentes antirretrovirais e imu- 
nomoduladores, incluindo imunoglobulinas e este- 
roides. 

^ Miopatia infecciosa 

Infec^oes oportunistas dos musculos sao bem reco- 
nhecidas e podem se apresentar como piomiosite; to- 
xoplasmose muscular pode levar a uma miopatia do¬ 
lorosa subaguda. O tratamento e direcionado contra 
os microrganismos causais. 

^ Miopatia mitocondrial 

Uma miopatia na qual as amostras de biopsia muscu¬ 
lar apresentam fibras vermelhas rasgadas, indicati- 
vas de lesao mitocondrial, pode ocorrer em pacientes 
recebendo zidovudina para o tratamento da Aids e 
pode coexistir com polimiosite. O disturbio se carac- 
teriza clinicamente por fraqueza muscular proximal, 
mialgia e eleva^ao moderada a acentuada de CK no 
soro; acredita-se que seja o resultado de um efeito to- 
xico da zidovudina sobre o musculo. Sintomas leves 
podem ser controlados com farmacos anti-inflama- 
torios nao esteroides ou corticosteroides, e um en- 
volvimento mais grave pode responder a suspensao 
da zidovudina. Se nao houver resposta, uma biopsia 
muscular deve ser realizada em busca de outras causas 
de miopatia. 

^ Miopatias relacionadas ao tratamento 

Pacientes com infec^ao por HIV-1 tratados com tera- 
pia antirretroviral altamente ativa (HAART, de hi¬ 
ghly active anti-retroviral therapy) podem desenvolver 
uma lipodistrofia; a biopsia muscular (realizada por 


motivos nao relacionados) mostra entao um acumu- 
lo adiposo no musculo. Na sindrome inflamatoria 
da reconstitui^ao imune, pacientes infectados pelo 
HIV-1 recebendo HAART desenvolvem respostas in- 
flamatorias que podem levar a uma miosite que lem- 
bra a polimiosite. 

^ Rabdomiolise aguda 

Esta condi^ao ocorre algumas vezes em pacientes com 
infec^ao por HIV-1 e causa mialgia, fraqueza muscu¬ 
lar e eleva^ao da CK no soro; pode estar relacionada a 
medica^ao ou infec^ao oportunista. 

POLIMIALGIA REUMATICA 

A polimialgia reumatica, que e mais comum em mu- 
Iheres que em homens, geralmente ocorre em pacien¬ 
tes com mais de 50 anos, sendo considerada uma va- 
riante da arterite de cdulas gigantes. Caracteriza-se 
por dor e rigidez muscular, principalmente na regiao 
do pesco^o e nos musculos da cintura escapular. Ce- 
faleia, anorexia, perda de peso e febre baixa podem 
ser encontradas, e a taxa de hemossedimenta^ao esta 
aumentada. Enzimas do soro, eletromiografia e biop¬ 
sia sao normais. 

Geralmente, existe uma resposta significativa ao 
tratamento com corticosteroides em baixa dosagem 
(p. ex., prednisona, 10 a 15 mg/dia por via oral). O 
tratamento e monitorado pelos parametros clinicos 
e com a taxa de hemossedimenta^ao, e podera ser 
continuado por um ano ou mais, para evitar com- 
plica^oes graves, como foi observado para a arterite 
de cHulas gigantes (ver Capitulo 6). Recaidas podem 
ocorrer quando a dose diaria de prednisona e redu- 
zida para 5 mg ou menos. O metotrexato e o agente 
mais comumente usado como medicamento que pou- 
pa corticosteroides. 

SINDROME EOSINOFILIA-MIALGIA 

A sindrome eosinofilia-mialgia produz dor muscu¬ 
lar e fraqueza associada com inflama^ao da pele e de 
outros tecidos moles, mas um efeito pequeno sobre 
o envolvimento muscular. Como os sintomas mais 
importantes sao de ordem sensitiva, esse disturbio e 
discutido no Capitulo 10. 


MIOPATIAS METABOLICAS 


HIPOCALEMIA 

Fraqueza muscular miopatica pode resultar de hipo- 
calemia cronica e, uma vez que o disturbio metaboli- 
co tenha sido corrigido, a for^a geralmente retorna ao 
normal dentro de algumas semanas. Hipocalemia ou 
hipercalemia aguda tambem podem levar a fraqueza 
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muscular que e rapidamente revertida pela corre^ao 
do disturbio metabolico. 

PARALISIAS PERIODICAS 

As sindromes de paralisia periodica, que podem ser 
familiares (hereditariedade dominante), sao caracte- 
rizadas por episodios de fraqueza flacida ou paralisia, 
com ventila^ao reservada, que podem estar associa- 
dos com anormalidades do nivel serico de potassio. 
Entre os ataques, a for^a e normal. Existem canalopa- 
tias nas quais ha excitabilidade musculo-membrana 
anormal (muitas vezes sensivel ao potassio). Muta- 
goes nos genes que codificam tres canais de ions - 
CACNAIS, SCN4A e KCNJ2 - sao responsaveis pela 
maioria dos casos. 

^ Paralisia hipocalemica periodica 

Na forma hipocalemica, algumas vezes associada 
com tireotoxicose, os ataques tendem a ocorrer ao 
despertar, apos exercicio ou depois de uma refei^ao 
pesada - podendo durar varios dias. O disturbio e 
decorrente de uma muta^ao no gene codificando a 
subunidade do tipo L (di-hidropiridina-sensivel) 
do canal de calcio do musculo esqueletico {CAC¬ 
NAIS). O disturbio clinico e geneticamente hetero- 
geneo e tambem pode ser causado por muta^oes na 
subunidade a do canal de sodio tipo IV voltagem- 
-dependente {SCN4A), que mais comumente esta as- 
sociado com paralisia hipercalemica periodica (ver 
adiante). 

Acetazolamida (250 a 750 mg ao dia) ou su- 
plementos de potassio por via oral podem evitar os 
ataques, assim como uma dieta hipossodica com 
menos carboidratos. Ataques em curso podem ser 
interrompidos por cloreto de potassio administra- 
do por via oral ou intravenosa, caso o EGG possa 
ser monitorado e a fun^ao renal seja satisfatoria. 
Exercicio excessivo deve ser evitado. Na presen^a de 
hipertireoidismo associado - o que ocorre com fre- 
quencia, principalmente em homens asiaticos jovens 
- seu tratamento pode evitar recorrencias. Todos 
os pacientes com suspeita de paralisia hipocalemi¬ 
ca periodica devem, portanto, ser examinados para 
doen^a da tireoide. 

^ Paralisia hipercalemica periodica 

Ataques associados com hipercalemia tambem ten¬ 
dem a ocorrer apos o exercicio, mas geralmente tern 
dura^ao mais curta, durando menos de uma hora. 
Ataques graves podem ser interrompidos por inje^ao 
intravenosa de gluconato de calcio (1 a 2 g), diureti- 
cos por via intravenosa (furosemida, 20 a 40 mg) ou 
glicose, e a administra^ao diaria de acetazolamida ou 
clorotiazida pode ajudar a prevenir episodios futuros. 
Muitas familias com esse disturbio apresentam muta- 


goes no gene codificador da subunidade a do canal de 
sodio tipo IV voltagem-dependente {SCN4A); foram 
reconhecidas diversas muta^oes aldicas, responsaveis 
por alguma varia^ao fenotipica, como a presen^a de 
miotonia ou paramiotonia. 

^ Paralisia cardiodisritmica periodica 

Este disturbio, tambem conhecido como sindrome 
de Andersen-Tawil, resulta de muta^oes no gene para 
um canal de potassio retificador interno {KCNJ2). O 
disturbio e herdado de forma autossomica dominante, 
sendo caracterizado por paralisia periodica, arritmias 
ventriculares e deformidades faciais ou esqueleticas. 
Os niveis sericos de potassio podem estar aumenta- 
dos, reduzidos ou normais no momento dos ataques 
paraliticos, que podem ser desencadeados pelo repou- 
so apos o exercicio. 

^ Paramiotonia congenita 

Este e um disturbio com hereditariedade dominante, 
relacionado a muta^ao do gene SCN4A, discutido an- 
teriormente; tambem podem ocorrer ataques de para¬ 
lisia hipercalemica periodica. 

^ Paralisia normocalemica periodica 

Este disturbio e clinicamente semelhante a variedade 
hipercalemica, mas o nivel plasmatico de potassio e 
normal durante os ataques; o tratamento e feito com 
acetazolamida. Algumas vezes, esse disturbio e refra- 
tario ao tratamento; nos ataques graves, pode ser im- 
possivel movimentar os membros, mas a respira^ao e 
a degluti^ao raramente sao afetadas. 

OSTEOMALACIA 

Fraqueza muscular proximal tambem pode ocorrer 
na osteomalacia, frequentemente associada com dor 
ossea e sensibilidade dolorosa, hipocalcemia leve e 
aumento da fosfatase alcalina no soro. A for^a melho- 
ra apos tratamento com vitamina D. 


MIOPATIAS ENDOCRINAS 


A miopatia pode ocorrer em associa^ao com hiperti¬ 
reoidismo ou hipotireoidismo, hiperparatireoidismo 
ou hipoparatireoidismo, hiperadrenalismo ou hipoa- 
drenalismo, hipopituitarismo e acromegalia. O trata¬ 
mento e o do disturbio endocrino subjacente. 


MIOPATIAS ALCOOLICAS 


MIOPATIA ALCOOLICA NECROSANTE AGUDA 

Consumo excessivo de alcool pode resultar em mio¬ 
patia necrosante aguda, que se desenvolve ao longo 
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de 1 ou 2 dias. Os sintomas de apresenta^ao incluem 
dor muscular, fraqueza e, as vezes, disfagia. Ao exame, 
os musculos afetados estao edemaciados, sensiveis e 
fracos. A fraqueza tern uma distribui^ao proximal, 
podendo ser assimetrica ou focal. A CK no soro esta 
moderada a gravemente elevada, podendo ocorrer 
mioglobimiria. Como a hipocalemia e a hipofosfate- 
mia podem produzir uma sindrome similar em pa- 
cientes alcoolistas, as concentra^oes sericas de sodio 
e fosforo devem ser determinadas. Com abstinencia 
alcoolica e dieta adequada do ponto de vista nutri- 
cional, pode-se esperar uma recupera^ao ao longo de 
semanas a meses. 

MIOPATIA ALCOOLICA CRONICA 

Miopatia cronica, caracterizada por fraqueza proxi¬ 
mal dos membros inferiores, pode se desenvolver in- 
sidiosamente durante semanas a meses em pacientes 
alcoolistas. Abstinencia de alcool e melhora da dieta 
estao associadas com melhora clinica durante varios 
meses, na maioria dos casos. 


MIOPATIAS INDUZIDAS POR FARMACOS 


A miopatia pode ocorrer em associa^ao com a 
administra^ao de corticoides, cloroquina, clo- 
fibrato, emetina, acido £-aminocaproico, certos 
|3-bloqueadores, tosilato de bretilio, colchicina, es- 
tatinas (inibidores da HMG-CoA-redutase), zidovu- 
dina, ou outros farmacos que causam deple^ao de 
potassio. Variantes comuns no gene para um trans- 
portador de anion organico dissolvido (SLCOIBI) 
estao fortemente associadas com um risco aumenta- 
do de miopatia induzida por estatinas. Os sintomas 
da miopatia induzida por farmacos podem variar de 
um aumento serico assintomatico dos niveis de CK 
ate uma rabdomiolise aguda, dependendo do agente 
causal e do paciente individual. Miopatias necro- 
santes sao decorrentes, principalmente, de farmacos 
redutores de lipideos, e miopatias mitocondriais sao 
decorrentes de nucleosideos antirretrovirais ana- 
logos. A miopatia por corticosteroides e especial- 
mente comum. Miopatias induzidas por farmacos 
geralmente sao reversiveis quando o agente causal 
e suspenso. 


MIOPATIA DE DOENCA CRITICA 


Pacientes internados em uma Unidade de Tratamen- 
to Intensivo podem desenvolver fraqueza proximal 
e distal nos membros, a partir de um envolvimento 
muscular primario. O exame patologico revela uma 
miopatia caquetica nao necrosante difusa, uma per- 
da seletiva dos filamentos espessos (miosina) ou uma 
miopatia aguda necrosante. A miopatia pode coe- 


xistir com uma neuropatia. Sua causa e incerta, mas 
ela pode estar associada com o uso de bloqueadores 
neuromusculares nao despolarizantes e corticoste¬ 
roides. A CK no soro algumas vezes esta aumenta- 
da, especialmente se ocorreu necrose muscular. Os 
achados eletrofisiologicos podem ser sugestivos de 
envolvimento muscular e ajudam a distinguir entre 
disturbios miopaticos e disturbios da jun^ao neu¬ 
romuscular. A biopsia muscular pode ser definitiva, 
mas nem sempre e reveladora. O prognostico e bom, 
exceto quando a necrose muscular e proeminente. O 
tratamento e de suporte. Uma sepse deve ser tratada 
agressivamente. 


MIOGLOBINURIA 


Esta condi^ao pode resultar de lesao muscular ou 
isquemia (independente da causa), levando a uma 
urina de colora^ao escura. As causas apresentadas a 
seguir sao importantes: 

1. Exerckio excessivo (ao qual o paciente nao esta 
acostumado), levando a necrose muscular (ra¬ 
bdomiolise) e, assim, a mioglobimiria, algumas 
vezes com uma base familiar. 

2. Lesoes por esmagamento. 

3. Infarto muscular. 

4. Convulsoes tonico-clonicas prolongadas. 

5. Polimiosite. 

6. Deple^ao cronica de potassio. 

7. Consumo agudo de alcool. 

8. Certas infec^oes virais associadas com fraqueza 
muscular e dor. 

9. Hipertermia. 

10. Miopatias metabolicas (p. ex., deficiencia de 
glicogenio-fosforilase muscular [doen^a de 
McArdle]). 

Os niveis sericos de CK estao elevados, por ve¬ 
zes muito elevados. A mioglobina pode ser detectada 
na urina pelo teste com fitas reagentes para o pig- 
mento heme; um teste positivo indica a presen^a de 
mioglobina na urina, a nao ser que existam eritroci- 
tos na urina. Em casos graves, a mioglobinuria pode 
levar a insuficiencia renal; isso pode tornar necessa- 
ria uma dialise peritoneal ou hemodialise. Caso con- 
trario, o tratamento consiste em aumentar o volume 
urinario por hidrata^ao. O nivel serico de potassio 
deve ser monitorado, uma vez que pode aumentar 
rapidamente. 


ESTADOS DE HIPERATIVIDADE DA 
UNIDADE MOTORA 


Disturbios que afetam o sistema nervoso central e 
periferico em diversos locals podem produzir um au¬ 
mento anormal da unidade motora (Tabela 9-18). 
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Tabela 9-18 Estados de hiperatividade da unidade motora 


Local da patologia 

Sindrome 

Caracteristicas clinkas 

Tratamento 

Sistema nervoso central 

Sindrome da pessoa 
rigida 

Rigidez, espasmos 

Diazepam, baclofeno, valproato 
de sodio, vigabatrina, gabapenti- 
na, imunossupressao 


Tetano 

Rigidez, espasmos 

Diazepam 


Hipereeplexia 

Sobressaltos exagerados, quedas, 
rigidez 

Clonazepam 

Nervo periferico 

Caibras 

Contracao dolorosa de musculo 
isolado, aliviada por estiramento 
passivo 

Fenitoina, carbamazepina, oxcar- 
bazepina, baclofeno; quinina, se 
outros tratamentos falharem 


Neuromiotonia 

Rigidez, mioquimia, relaxamento 
retardado 

Fenitoina, carbamazepina 


Tetania 

Sinai de Chvostek 

Sinai de Trousseau 

Espasmo carpopedal 

Calcio, magnesio, correcao da 
alcalose 


Espasmo hemifacial 

Contracao hemifacial involuntaria 

Carbamazepina, toxina botulinica, 
cirurgia descompressiva 

Musculo 

Miotonia 

Relaxamento retardado, miotonia 
a percussao 

Mexiletina, fenitoina, carbamaze¬ 
pina, procainamida 


Hipertermia maligna 

Rigidez, febre 

Dantrolene 
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SINDROME DA PESSOA RIGIDA 

Este e um disturbio raro, geralmente esporadico e 
lentamente progressive, manifestado por sensa^ao 
de aperto, imobilidade e rigidez de musculos axiais 
e proximais dos membros, com espasmos dolorosos 
sobrepostos. 

► Patogenese 

Um defeito central na transmissao GABAergica cen¬ 
tral foi proposto como causa desse disturbio. Em cerca 
de 60% dos pacientes, o sangue e o ECS contem auto- 
anticorpos contra a acido glutamico-descarboxilase 
(GAD, de glutamic acid decarboxylase), que esta en- 
volvida na sintese do neurotransmissor acido 7 -ami- 
nobutirico (GABA) e concentra-se nas celulas p pan- 
creaticas e nos neuronios GABAergicos do sistema 
nervoso central. Outros 10% dos pacientes tern uma 
neoplasia associada e autoanticorpos circulantes con¬ 
tra a proteina sinaptica vesicula-associada, anfifisina. 
Nesses pacientes, os sintomas podem melhorar apos 
a remo^ao do tumor. Anticorpos contra marcadores 
pos-sinapticos nas sinapses GABAergicas - proteina 
GABA^ associada ao receptor e gefirina - tambem 
foram identificados em alguns pacientes. Nao foi en- 
contrada diferen^a clinica entre pacientes com e sem 
autoanticorpos. 


^ Achados cimicos 

A sindrome da pessoa rigida as vezes tern uma base 
autoimune, podendo estar associada a outros distur- 
bios autoimunes como tireoidite, miastenia grave e 
anemia perniciosa. Muitos pacientes tern diabetes 
melito tipo 1 . 

Pacientes com a sindrome da pessoa rigida apre- 
sentam rigidez causada por contra^ao involuntaria e 
mantida de musculos agonistas e antagonistas. Muscu¬ 
los axiais e proximais dos membros sao especialmente 
afetados, resultando em postura e marcha anormal, 
com quedas frequentes. A rigidez desaparece durante 
o sono. O exame pode mostrar musculos tensos, uma 
marcha lenta ou cautelosa e hiper-reflexia. 

Espasmos dolorosos frequentemente sao provo- 
cados por movimentos subitos bruscos, sobressalto 
ou disturbio emocional, podendo ser acompanhados 
de hiperidrose e aumento da pressao arterial. Disau- 
tonomia paroxistica tambem pode se manifestar por 
taquipneia e mesmo parada respiratoria - talvez de- 
corrente da rigidez dos musculos respiratorios - po¬ 
dendo algumas vezes resultar em morte subita. Al¬ 
guns pacientes tambem apresentam convulsoes focais 
ou generalizadas. 

^ Diagnostico 

A eletromiografia revela atividade continua da unida¬ 
de motora nos musculos paravertebrais ou nos mus¬ 
culos das pernas, que varia com o estado clinico. 
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^ Diagnostico diferencial 

A smdrome da pessoa rigida pode ser distinguida do 
tetano (discutido mais adiante) por seu imcio mais 
gradual, pela ausencia de trismo (bloqueio mandibu¬ 
lar) e por sua rapida resposta ao diazepam. 

► Tratamento 

O tratamento e feito com farmacos que real^am a 
transmissao GABAergica, como o diazepam, 5 a 
75 mg por via oral, quatro vezes ao dia. Baclofeno, 
vigabatrina, valproato de sodio e gabapentina podem 
ser uteis para aliviar os sintomas em alguns pacientes. 
O tratamento com corticosteroides e util em casos re- 
fratarios ou graves, e o uso de imunoglobulina intra- 
venosa algumas vezes e eficaz em pacientes que nao 
respondem ao tratamento. 

TETANO 

O tetano e um disturbio da neurotransmissao inibi- 
toria central, causado por uma toxina produzida pelo 
Clostridium tetani, foi discutido anteriormente neste 
capitulo. 

SINDROMES DE SOBRESSALTO 

Na hiperecplexia, os reflexos de sobressalto desenca- 
deados por um estimulo inesperado, sao excessivos; 
pode ocorrer uma queda induzida por um sobres¬ 
salto, que esta relacionada com uma rigidez genera- 
lizada transitoria que segue o reflexo de sobressalto 
durante alguns segundos. Nesses pacientes, uma 
rigidez continua esta presente no periodo neonatal, 
desaparecendo com o decorrer do tempo. Esse dis¬ 
turbio pode ocorrer de modo esporadico ou familiar 
(autossomico dominante ou recessivo), geralmente 
associado com muta^oes na subunidade al do gene 
receptor de glicina (GLRAl). Formas autossomicas 
recessivas tambem podem estar relacionadas a mu- 
ta^oes em um transportador de glicina {SLC6A4) ou 
do gene que codifica a subunidade p do receptor de 
glicina (GLRB), enquanto muta^oes na proteina an- 
cora pos-sinaptica gefirina (GPHN) ou uma GTPase 
semelhante a Rho {ARHGEF9) foram observadas em 
casos esporadicos. O reflexo de sobressalto anormal 
parece se originar no tronco cerebral; porem, uma 
base cortical algumas vezes foi sugerida. Em alguns 
pacientes com uma forma mais branda desse distur¬ 
bio, os reflexos de sobressalto excessivos sao a unica 
anormalidade; as bases geneticas e fisiopatologicas 
dessa forma sao desconhecidas. Pacientes com hipe¬ 
recplexia hereditaria ou esporadica costumam res¬ 
ponder favoravelmente ao clonazepam, que potencia- 
liza os efeitos sobre o transmissor inibitorio GABA. 
Em alguns pacientes, a hiperecplexia e sintomatica e 
relacionada com patologia cerebral ou de tronco ce¬ 


rebral difusa. Sindromes de sobressalto neuropsiqui- 
atricas (p. ex., franceses saltadores do Maine, latah, 
miryachit) tambem sao descritas e, em alguns casos, 
envolvem comportamentos de imita^ao e fatores cul- 
turais ou familiares. 


DISTURBIOS DE NERVDS PERIFERICDS 


CAIBRAS 

Acredita-se que estas contra^oes dolorosas de um 
musculo ou de parte de um musculo se originem dis- 
talmente em rela^ao ao neuronio motor. Pode-se ob- 
servar um endurecimento palpavel, semelhante a um 
no no musculo. Caibras sao caracteristicamente ali- 
viadas pelo estiramento passivo do musculo afetado. 
Elas costumam representar uma condi^ao benigna e 
sao comuns a noite ou durante o exercicio. 

No entanto, caibras tambem podem ser uma 
manifesta^ao de doen^a do neuronio motor ou poli- 
neuropatia, disturbios metabolicos (gravidez, uremia, 
hipotireoidismo, insuficiencia suprarrenal) ou distur¬ 
bios eletroliticos (desidrata^ao, hemodialise). Quando 
nao se encontra uma causa reversivel para a caibra, 
as caibras diurnas podem responder a um tratamen¬ 
to com fenitoina, 300 a 400 mg/dia por via oral, ou 
carbamazepina, 200 a 400 mg por via oral, tres vezes 
ao dia; outros farmacos algumas vezes usados sao o 
baclofeno e a oxcarbazepina. Para nenhum desses 
medicamentos ha evidencias convincentes de sua efi- 
cacia. Estudos de rotulo aberto sugerem que levetira- 
cetam ou gabapentina sejam ocasionalmente uteis. 

Caibras noturnas podem responder a uma dose 
oral unica ao deitar de sulfato de quinina (325 mg), 
fenitoina (100 a 300 mg), carbamazepina (200 a 400 
mg) ou diazepam (5 a 10 mg). No entanto, como e 
raro poder causar anormalidades hematologicas gra¬ 
ves, como smdrome hemolitica uremica, purpura 
trombocitopenica trombotica, coagula^ao intravas¬ 
cular disseminada e diatese hemorragica, a quinina 
nao deve ser prescrita rotineiramente, a nao ser que 
as cobras sejam incapacitantes e nao respondam a ou- 
tras abordagens. 

NEURDMIDTDNIA 

A neuromiotonia (sindrome de Isaac) e um distur¬ 
bio esporadico raro que produz rigidez muscular 
continua, movimentos musculares de franzimento 
(mioquimia) e relaxamento retardado apos contra- 
^ao muscular. Alguns casos tern hereditariedade au- 
tossomica dominante; em outros, a neuromiotonia 
ocorre como um disturbio paraneoplasico, ou em 
associa^ao com outras doen^as autoimunes ou neuro- 
patias motoras e sensoriais hereditarias. Ela tambem 
pode suceder uma irradia^ao do sistema nervoso. Na 
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neuromiotonia adquirida, frequentemente sao encon- 
trados anticorpos contra canais de potassio voltagem- 
-dependentes no soro e no LCS. Os sintomas podem 
ser controlados com fenitoma, 300 a 400 mg/dia por 
via oral, on carbamazepina, 200 a 400 mg por via oral, 
tres vezes ao dia. 

TETANIA 

Tetania - nao confundir com tetano (ver anterior- 
mente) - e um estado de hiperexcita^ao dos nervos 
perifericos, geralmente associado com hipocalcemia, 
hipomagnesemia ou alcalose. Sinais de tetania (sinal 
de Chvostek, sinal de Trousseau, espasmo carpope¬ 
dal) sao descritos na se^ao sobre hipocalcemia no 
Capitulo 4. O tratamento e feito com a corre^ao do 
disturbio eletrolitico subjacente. 

ESPASMO HEMIFACIAL 

O espasmo hemifacial caracteriza-se por contra^oes 
involuntarias repetitivas de alguns ou de todos os 
musculos supridos pelo nervo facial (VII). Os sinto¬ 
mas, frequentemente, come^am no musculo orbicular 
do olho e, entao, disseminam-se sobre os musculos 
da bochecha e levantador do angulo da boca. As con- 
tra^oes inicialmente sao rapidas, mas tornam-se pro- 
longadas a medida que o disturbio progride; podem 
ser evocadas por piscamento ou atividade voluntaria. 
Fraqueza facial leve tambem pode ser encontrada 
ao exame. O disturbio comumente esta relaciona- 
do com a presen^a de um vaso sanguineo anomalo, 
que comprime o nervo facial intracraniano, mas deve 
ser feita uma RM para excluir outras lesoes estrutu- 
rais. Os movimentos involuntarios foram atribuidos 
a transmissao efatica e a excita^ao ectopica de fibras 
desmielinizadas no segmento comprimido, a excita- 
bilidade alterada do nucleo do nervo facial no tronco 


cerebral, ou em ambos os mecanismos. O tratamento 
com carbamazepina ou fenitoina algumas vezes e util, 
e inje^oes de toxina botulinica nos musculos afetados 
suprimem as contra^oes temporariamente. Procedi- 
mentos de descompressao microvascular, frequente¬ 
mente, sao curativos. 


OISTURBIOS MUSCULARES 


MIOTONIA 

Os disturbios que produzem miotonia foram discuti- 
dos anteriormente. 

HIPERTERMIA MALIGNA 

A susceptibilidade a esse disturbio, que costuma ser 
herdado de modo autossomico dominante, pode 
resultar de uma muta^ao no gene receptor rianodi- 
na (RYRl) ou na subunidade do canal de calcio 
muscular do tipo L (di-hidropiridina-sensivel) (CAC- 
NAIS) ou em genes nao identificados em outras loca- 
liza^oes. Acredita-se que a anormalidade clinica seja o 
resultado de um acoplamento anormal de excita^ao- 
-contra^ao no musculo esqueletico. Os sintomas em 
geral sao precipitados pela administra^ao de agentes 
bloqueadores neuromusculares (p. ex., succinilcolina) 
ou anestesicos inalatorios. As caracteristicas clinicas 
incluem rigidez, hipertonia, acidose metabolica e 
mioglobiniiria. As taxas de mortalidade relatadas sao 
de ate 70%. O disturbio deve ser distinguido da sin- 
drome neuroleptica maligna (Tabela 9-19 e Capitulo 
11), que se manifesta com rigidez, febre, estado men¬ 
tal alterado e disfun^ao autonomica. 

O tratamento inclui suspensao imediata da 
anestesia, administra^ao do desacoplador da excita- 
^ao-contra^ao dantrolene (1 a 2 mg/kg por via intra- 


Tabela 9-19 Distincao entre smdrome neuroleptica maligna, hipertermia maligna e insolacao 



Smdrome neuroleptica maligna 

Hipertermia maligna 

Insola^o 

Hipertermia 

-p 

-p 

+ 

Rigidez muscular 

-p 

-p 

Rara 

Sudorese 

-p 

-p 

Rara 

Predisposi^o genetica 

- 

-p^ 

- 

Precipitante 

Neurolepticos 

Halotano, succinilcolina 

Exposicao ao calor, exercicio 

Inkio 

Horas a dias 

Minutos a horas 

Minutos a horas 

Tratamento 

Dantrolene, agonistas da dopamina 

Dantrolene 

Resfriamento externo rapido 


^Mutacao MHS1 associada com o gene RYR1, cromossomo 19, e mais comum. 

Taquicardia, coagulopatia, acidose, mioglobinuria e estado mental alterado podem ocorrer em todas essas tres condicoes e, portanto, nao sao 
caracteristicas confiaveis para diferenciacao. 

(Modificada de Lazarus A, Mann SC, Caroff SN. The Neuroleptic Molignont Syndrome and Related Conditions. Washington, DC: American 
Psychiatric Press; 1989.) 
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venosa a cada 5 a 10 minutos, conforme necessario, 
ate uma dose maxima de 10 mg/kg), redu^ao da tem- 
peratura corporal e corre^ao da acidose por bicarbo- 
nato por via intravenosa. Pacientes que necessitam 
de cirurgia e com hipertermia maligna suspeita ou 
conhecida devem ser tratados anteriormente com 
dantrolene (quatro doses de 1 mg/kg por via oral) 
no dia que antecede a cirurgia. A administra^ao pre- 
-operatoria de atropina (que tambem pode causar 
hipertermia) deve ser evitada, e os anestesicos usa- 
dos devem ficar restritos aqueles conhecidos como 
seguros nessa condi^ao (oxido nitroso, opioides, bar- 
bituricos, droperidol). 
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ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


Uma verifica^ao da anatomia funcional dos compo- 
nentes sensoriais do sistema nervoso e essencial para 
a interpreta^ao correta da historia e dos sinais dinicos 
de pacientes com disturbios da sensibilidade soma- 
tica. O termo, da forma como foi usado aqui, indui a 
sensibilidade tatil, vibratoria, postural, dolorosa, ter- 
mica e as fun^oes mais complexas que se baseiam nes- 
tas modalidades sensoriais primarias (p. ex., discri- 
mina^ao de dois pontos, estereognosia, grafestesia); o 
termo exdui os sentidos especiais, como olfato, visao, 
paladar e audi^ao. 


ANATOMIA FUNCIONAL DAS VIAS 
SENSORIAIS SOMATICAS 


A via sensorial entre os tecidos perifericos (p. ex., pele 
ou articula^oes) e o cortex cerebral envolve tres neu- 
ronios e duas sinapses centrals (Figura 10-1). 

Os neuronios sensoriais de primeira ordem dos 
membros e do tronco tern corpos celulares nos gan- 
glios radiculares dorsais. Cada um desses neuronios 
envia um processo periferico, que termina em uma 
termina^ao nervosa livre ou em receptores sensoriais 
encapsulados, e um processo central, que entra na 
medula espinal. Os receptores sensoriais sao relati- 
vamente especializados em sensa^oes particulares e, 
alem das termina^oes nervosas livres (dor) incluem 
corpusculos de Meissner, corpusculos de Merkel e ce- 
lulas pilosas (tateis); bulbos terminals de Krause (frio) 
e corpusculos de Ruffini (calor). Neuronios sensoriais 
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de primeira ordem fazem sinapse centralmente, em 
um lugar que depende do tipo de sensibilidade. Fibras 
que medeiam a sensibilidade tatil, a pressao ou a sen¬ 
sibilidade postural nos membros e no tronco ascen- 
dem nas colunas posteriores da medula espinal ate a 
medula oblonga, onde fazem sinapse com os niicleos 
gracil e cuneiforme. Outras fibras que medeiam a 
sensibilidade tatil e aquelas que servem a sensibilida¬ 
de dolorosa e termica nos membros e no tronco fazem 
sinapse nos cornos posteriores da medula espinal, 
particularmente na substancia gelatinosa. Neuro¬ 
nios sensoriais de primeira ordem da face, que tern 
seus corpos celulares no ganglio trigeminal (ganglio 
de Gasser), trafegam no nervo trigemeo (V) e entram 
na ponte. As fibras que medeiam a sensibilidade tatil 
da face e a pressao fazem sinapse no niicleo sensorial 
principal do nervo trigemeo (V), enquanto aquelas 
que transmitem a dor e a temperatura fazem sinapse 
no niicleo espinal do nervo trigemeo (V). 

Neuronios de segunda ordem, com corpos celu¬ 
lares nos micleos gracil e cuneiforme, cruzam a linha 
media e sobem no lemnisco medial. Neuronios sen¬ 
soriais de segunda ordem que se originam nos cornos 
posteriores da medula espinal cruzam a linha media 
e sobem na parte anterolateral da medula: fibras que 
medeiam o tato trafegam para cima no trato espino- 
talamico anterior. Neuronios sensoriais de segunda 
ordem dos membros e do tronco se unem no tronco 
cerebral as fibras provenientes da face: aquelas que 
medeiam a sensibilidade tatil e a pressao projetam- 
-se do nucleo sensorial do nervo trigemeo (V) pelo 
lemnisco trigeminal e aquelas que transportam a 
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Cortex 



A Figura 10-1 Vias sensoriais transportando as sen- 
sibilidades tatil, da pressao, vibratoria, postural articu¬ 
lar, dolorosa e termica. (Reproduzida com permissao de 
Barrett KE, Barman SM, Boitano S, Brooks H. Ganong's 
Review of Medical Physiology. 23rd ed. New York, NY: 
McGraw-Hill; 2010.) 

sensibilidade dolorosa e termica da face projetam-se 
do micleo espinal do nervo trigemeo (V), pelo trato 
trigeminotalamico, para o talamo ipsilateral. No 
talamo, as fibras do lemnisco medial e as fibras espi- 
notalamicas fazem sinapse no niicleo ventral poste¬ 
rolateral (VPL); as fibras espinotalamicas tambem 
fazem sinapse no niicleo ventral posteroinferior 
(VPI) e nos niicleos intralaminares (ILa); e as fibras 
no lemnisco trigeminal e no trato trigeminotalami¬ 
co fazem sinapse no niicleo ventral posteromedial 
(VPM). Alem disso, neuronios sensoriais espinotala- 
micos de segunda ordem emitem colaterais para a for- 
ma^ao reticular. 

Neuronios sensoriais de terceira ordem proje¬ 
tam-se do talamo para o cortex cerebral ipsilateral. 
Fibras de VPL, VPI e VPM trafegam principalmen- 
te para o cortex somatossensorial primario no giro 


pos-central; fibras de ILa tambem projetam-se para o 
estriado, o giro do cingulo e o cortex pre-frontal. 


HISTORIA 


Disttirbios sensoriais podem consistir em perda da 
sensibilidade, sensa^oes anormais ou dor. O termo 
parestesia e usado para definir sensa^oes espontaneas 
anormais, como queima^ao, formigamento, alfineta- 
das e agulhadas. A designa^ao disestesia refere-se a 
qualquer sensa^ao desagradavel produzida por um 
estimulo que, normalmente, e doloroso. O termo 
dormencia muitas vezes e usado por pacientes para 
descrever uma sensa^ao de peso, fraqueza ou amorte- 
cimento na parte do corpo afetada, podendo, algumas 
vezes, significar qualquer comprometimento senso¬ 
rial; o significado da palavra deve ser esclarecido sem- 
pre que for usada. 

Ao obter-se uma historia de queixas sensoriais, 
e importante determinar quanto aos sintomas: sua 
localiza^ao; o modo de inicio e a progressao; se tern 
natureza constante ou episodica; quais os fatores es- 
pecificos que os produzem, aliviam ou aumentam, e 
se existem quaisquer sintomas acompanhantes. 

A localiza^ao dos sintomas pode fornecer uma 
pista sobre sua origem. Por exemplo, disturbios sen¬ 
soriais envolvendo todos os membros sugerem uma 
neuropatia periferica, lesao medular ou do tronco 
cerebral, ou disturbio metabolico como a sindrome 
de hiperventila^ao. O envolvimento de um membro 
inteiro ou de um lado do corpo sugere lesao central 
(cerebral ou medular). Uma lesao hemisferica ou do 
tronco cerebral pode levar a sintomas sensoriais late- 
ralizados, mas a face costuma estar afetada. Alem dis¬ 
so, podem existir outros sintomas e sinais, como afa- 
sia, apraxia e defeitos de campos visuais com doen^a 
hemisferica ou disartria, fraqueza, vertigem, diplopia, 
desequilibrio e ataxia com disturbios do tronco cere¬ 
bral. O envolvimento de parte de um membro ou de 
uma regiao discreta do tronco indica a possibilidade 
de uma lesao de nervo ou raiz nervosa, dependendo 
da distribui^ao precisa do comprometimento. Em 
uma lesao radicular, os sintomas podem estar relacio- 
nados aos movimentos do pesco^o ou das costas, e a 
dor e significativa. 

A evolu^ao das queixas sensoriais fornece indi- 
ca^oes de sua causa. Sintomas transitorios intermi- 
tentes ou repetitivos podem representar convulsoes 
sensoriais, fenomenos isquemicos ou disturbios me- 
tabolicos, como os que acompanham uma hiper- 
ventila^ao. Sintomas intermitentes localizados, que 
ocorrem em um horario determinado, podem sugerir 
o diagnostico ou um fator precipitante exogeno. Por 
exemplo, a dor e as parestesias da sindrome do tunel 
do carpo (compressao do nervo mediano junto ao pu- 
nho) ocorrem a noite e costumam acordar o paciente. 
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EXAME SENSORIAL 


Na investiga^ao de queixas sensoriais, varias mo- 
dalidades sao testadas, e a distribui^ao de qualquer 
anormalidade e representada com referencia espe¬ 
cial ao territorio normal de raizes nervosas e nervos 
perifericos. A perda completa da sensibilidade tatil 
e a anestesia, a perda parcial e uma hipoestesia, e 
um aumento da sensibilidade e uma hiperestesia. 
Os termos correspondentes para a sensibilidade do¬ 
lorosa sao analgesia, hipoalgesia e hiperalgesia ou 
hiperpatia; o termo alodinia refere-se ao disturbio 
de percep^ao de uma sensa^ao trivial tatil, como a 
dor. 

MODALIDADES SENSORIAIS PRIMARIAS 
► Tato leve 

A percep^ao do tato leve e avaliada com um chu- 
ma^o de algodao, que e colocado cuidadosamen- 
te sobre uma pequena regiao cutanea. O paciente 
encontra-se deitado calmamente, com os olhos 
fechados, e faz um sinal toda vez que percebe o 
estimulo. A percep^ao do tato leve depende de fi- 
bras que atravessam a coluna posterior da medula 
espinal, no fasciculo gracil (perna) e cuneiforme 
(bra^o) ipsilateral (Figuras 10-1 e 10-2), passando 
para o lemnisco medial do tronco cerebral (Figura 
10-3), e de fibras no trato espinotalamico anterior 
contralateral. 


Coluna posterior 
(toque, pressao, vibragao 
posigao articular) 


Fasciculo Fasciculo 

gracil cuneiforme 



Trato espinotalamico anterior 
(toque, pressao) 


▲ Figura 10-2 Localizacao e laminacao das vias 
sensoriais na medula espinal. C (cervical), T (toracica), L 
(lombar) e S (sacral) indicam o nivel de origem das fibras 
dentro de cada trato. 




▲ Figura 10-3 Vias sensoriais no tronco cerebral. Na 
medula, as fibras que transportam a sensibilidade termica e 
dolorosa estao amplamente separadas das fibras do lemnis¬ 
co medial que medeiam o tato e a pressao; essas vias con- 
vergem enquanto ascendem na ponte e no mesencefalo. 

^ Picada de alfinete e temperatura 

A picada de alfinete e testada solicitando-se ao pa¬ 
ciente que indique onde o alfinete (nao uma agulha 
hipodermica, que pode perfurar a pele, fazendo-a 
sangrar) e percebido como afiado ou rombudo. O alfi¬ 
nete deve ser descartado apos sua utilizagao, devendo 
ser manuseado com cuidado, pois e uma potencial 
fonte de infecgao. A percepgao da pressao ou tatil 
por meio de pressao ou picada de alfinete nao deve 
ser confundida com a percepgao de um objeto afiado. 
A percepgao da temperatura e avaliada pela coloca- 
gao de recipientes contendo agua quente e fria sobre 
a pele. Por conveniencia, a sensagao de frio pode ser 
testada aplicando-se um diapasao de metal em dife- 
rentes regioes, e o teste do calor geralmente e omi- 
tido em exame de rotina. A percepgao da picada de 
alfinete e da temperatura depende da integridade dos 
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tratos espinotalamicos laterals (Figuras 10-1 e 10-2). 
As fibras aferentes cruzam na frente do canal central, 
apos terem subido dois a tres segmentos de sen nivel 
de entrada dentro da medula. 

► Pressao profunda 

A sensibilidade de pressao profunda e avaliada pela 
pressao exercida sobre os tendOes, como o tendao do 
calcaneo junto ao tornozelo. 

► Vibracao 

A sensibilidade vibratoria e avaliada com um diapasao 
(128 Hz) em vibracao, colocado sobre uma proemi- 
nencia ossea; pede-se ao paciente que indique se sente 
a vibracao mais do que uma simples pressao. Muitos 
individuos mais idosos e sadios tern comprometimento 
da sensibilidade vibratoria abaixo dos joelhos. 

^ Posicao articular 

A sensibilidade postural articular e testada solicitan- 
do ao paciente que indique a dire^ao de pequenos 
movimentos passivos das articula^oes interfalangicas 
distais dos quirodactilos e pododactilos. Pacientes 
com comprometimento grave da sensibilidade pos¬ 
tural articular podem apresentar movimentos lentos 
e continuos dos dedos (movimentos pseudoatetoi- 
des) quando tentam, com os olhos fechados, manter 
as maos estendidas. Para propositos clinicos, consi- 
dera-se que a sensibilidade postural articular e a ca- 
pacidade de perceber a vibracao dependem de fibras 
transportadoras nas colunas posteriores da medula, 
embora exista evidencia de que isso nao e estritamen- 
te verdadeiro para a vibracao. 

FUNCOES SENSORIAIS COMPLEXAS 

► Teste de Romberg 

Solicita-se que o paciente assuma uma postura estavel, 
com os pes juntos, os bravos estendidos e os olhos fe¬ 
chados. Observa-se qualquer tendencia a oscilar ou 
cair. O teste e positivo (anormal) quando a instabilidade 
aumenta acentuadamente durante o fechamento dos 
olhos, como ocorre, por exemplo, na tabes dorsalis. Um 
teste positivo e indicativo de comprometimento gros- 
seiro da sensibilidade postural articular nas pernas. 

^ Discrimina»o de dois pontos 

A capacidade de distinguir o toque simultaneo de dois 
pontos vizinhos depende da integridade do sistema 
nervoso central e periferico, do grau de separa^ao 
entre os dois pontos e da parte do corpo que esta sen- 
do estimulada. Solicita-se ao paciente que indique se 
esta sendo tocado em um ou dois pontos, enquanto a 
distancia entre os pontos e alterada para determinar a 


distancia mais curta na qual ele e capaz de reconhecer 
os dois pontos diferentes. O limiar para uma discrimi- 
na^ao de dois pontos e de 4 mm nas pontas dos dedos 
e de varios centimetros nas costas. Quando a fun^ao 
sensorial periferica esta Intacta, um comprometimen¬ 
to da discrimina^ao de dois pontos sugere um distur- 
bio afetando o cortex sensorial. 

^ Grafestesia, estereognosia e barognosia 

Agrafestesia, a incapacidade de identificar um mime- 
ro tra^ado sobre a pele da palma da mao, a despeito 
de sensibilidade cutanea normal, indica uma lesao en- 
volvendo o lobo parietal contralateral. O mesmo pode 
ser dito da incapacidade de distinguir entre diversas 
texturas ou agudezas de objetos pelo tato (astereog- 
nosia) ou da incapacidade de distinguir entre pesos 
diferentes (abarognosia). 

^ Discriminacao sensorial bilateral 

Em alguns pacientes com sensibilidade aparentemen- 
te normal, a estimula^ao simultanea dos dois lados do 
corpo revela uma aparente negligencia da (ou inaten- 
^ao a) sensa^ao de um lado, geralmente em decorren- 
cia de uma lesao cerebral contralateral subjacente. 


ALTERACOES SENSORIAIS E SEUS 
SIGNIFICADOS 


E importante determinar a natureza e a distribui(;ao de 
qualquer altera^ao sensorial. A incapacidade de encon- 
trar evidencia clinica de perda sensorial em pacientes 
com sintomas sensoriais nunca deve levar a considera- 
(;ao de que os sintomas tern, necessariamente, uma base 
psicogenica. Os sintomas sensoriais frequentemente se 
desenvolvem bem antes do inicio dos sinais sensoriais. 

LESOES DE NERVOS PERIFERICOS 
^ Mononeuropatia 

Em pacientes com uma lesao de um unico nervo pe¬ 
riferico, a perda sensorial geralmente e menor do que 
aquela prevista por razoes anatomicas, em decorrencia 
da sobreposi(;ao de nervos adjacentes. Alem disso, de- 
pendendo do tipo de lesao, as fibras dentro de um nervo 
sensorial podem ser afetadas de forma diferente. Lesoes 
compressivas, por exemplo, tendem a afetar preferen- 
cialmente as fibras grandes responsaveis pelo toque. 

^ Polineuropatia 

Em pacientes com polineuropatias, a perda senso¬ 
rial em geral e simetrica e maior distalmente do que 
proximalmente - como sugerido pelo termo perda 
sensorial em meia e em luva ou neuropatia compri- 
mento-dependente. Como regra geral, a perda tera 
progredido quase ate os joelhos antes que as maos co- 
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mecem a ser afetadas. Entao, a perda sensorial pode 
estar acompanhada de deficit motor e altera^oes dos 
reflexos. Diabetes melito, amiloidose e alguns outros 
disturbios metabolicos (p. ex., doen^a de Tangier, dis- 
turbio recessivo caracterizado pela ausencia quase to¬ 
tal de lipoproteinas de alta densidade) envolvem pre- 
ferencialmente as fibras nervosas responsaveis pela 
sensibilidade termica e dolorosa; em uma neuropatia 

Nervo periferico 


sensorial pura de fibras pequenas, os reflexos tendi- 
nosos nao estao afetados e nao ocorre deficit motor. 

LESOES RADICULARES 

O envolvimento de raizes nervosas leva ao compro- 
metimento da sensibilidade cutanea com padrao 
segmentar (Figura 10-4), mas, em decorrencia da 

Raiz nervosa 



A Figura 10-4 (A) Inervacao cutanea (incidencia anterior). A distribuicao segmentar ou radical (raiz nervosa) e 

apresentada no lado esquerdo do corpo, e a distribuicao de nervo periferico e apresentada no lado direito do corpo. (B) 
Inervacao cutanea (incidencia posterior). A distribuicao segmentar ou radicular (raiz nervosa) e apresentada no lado 
esquerdo do corpo, e a distribuicao de nervo periferico e apresentada no lado direito do corpo. Para detalhes dos nervos 
radial, mediano, ulnar, fibular (peroneal) e femoral, ver Apendice. 

























































NEUROLOGIA CUNICA 


sobreposi^ao, em geral nao ocorre perda de sensibi- 
lidade, a nao ser que estejam afetadas duas ou mais 
raizes adjacentes. A dor e uma caracteristica bem 
evidente em pacientes com lesoes radiculares com- 
pressivas. Dependendo do nivel afetado, pode haver 
perda dos reflexos tendinosos (C5-C6, bicipital e 
braquiorradial; C7-C8, tricipital; L3-L4, patelar; SI, 
tendao do calcaneo), e, quando existe envolvimento 
das raizes anteriores, pode haver fraqueza e atrofia 
muscular. 


LESOES MEDULARES 

Em pacientes com uma lesao medular, pode haver um 
nivel sensorial transverso. No entanto, as areas fisio- 
logicas de sensibilidade diminuida ocorrem junto a 
margem costal, sobre as mamas e virilha, e isso nao 
deve ser considerado anormal. Portanto, o nivel de um 
deficit sensorial afetando o tronco e melhor determi- 
nado pelo teste cuidadoso da sensibilidade na regiao 
das costas do que pelo exame do torax e do abdome. 


Raiz nervosa 


Nervo periferico 



Occipital maior 

Occipital menor 
Auricular maior 


Ramos posteriores dos nervos cervicais 

Supraclavicular 

Axilar 

Cutaneo lateral do brago 
Cutaneo posterior do brago 
Cutaneo medial do brago 

Cutaneo lateral do antebrago 
Cutaneo posterior do antebrago 
Cutaneo medial do antebrago 

Ramo lombar posterior 

Ramo sacral posterior 

Radial 

Mediano 

Ulnar 

Cutaneo femoral lateral 
Obturatorio 

Cutaneo femoral anterior 

Cutaneo femoral posterior 
Nervo cutaneo lateral da panturrilha 

Fibular superficial (peroneal) 

Safeno 

Sural 


AFigura10-4 (continuacao). 
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^ Lesao medular central 

Na presen^a de uma lesao medular central, como 
ocorre na siringomielia, apos um traumatismo e com 
certos tumores medulares, existe uma perda caracte- 
ristica da sensibilidade dolorosa e termica, poupan- 
do as outras modalidades. Essa perda e decorrente 
da interrup^ao de fibras que cruzam de um lado da 
medula para o trato espinotalamico do outro lado. 
Tal perda normalmente e bilateral, mas pode ser as- 
simtoica e envolver somente as fibras dos segmen- 
tos envolvidos. Ela pode ser acompanhada por uma 
fraqueza no neuronio motor inferior nos musculos 
supridos pelos segmentos afetados e, as vezes, por 
um deficit piramidal e da coluna posterior abaixo da 
lesao (Figura 10-5). 


Coluna posterior 




A Figura 10-5 Lesao medular central (em azul) de 
extensao moderada (A) ou acentuada (B). As lesdes 
menos extensas comprometem a sensibilidade termi¬ 
ca e dolorosa pela interrupcao das fibras sensoriais que 
chegam, enquanto estas atravessam para o trato espi¬ 
notalamico contralateral; o envolvimento das celulas 
do corno anterior causa fraqueza em neuronio motor 
inferior. Estes deficits estao restritos aos dermatomos 
e musculos inervados pelos segmentos medulares en¬ 
volvidos. Lesdes mais extensas tambem produzem dis- 
turbios da sensibilidade tatil, vibratdria, de pressao e 
posicao articular, em decorrencia do envolvimento das 
colunas posteriores, e causam sinais piramidais em de¬ 
correncia do envolvimento do trato corticospinal, afetan- 
do principalmente os bracos (ver laminacao do trato cor¬ 
ticospinal na Figura 9-6). Estes deficits ocorrem abaixo 
do nivel da lesao. 


^ Lesao medular anterolateral 

Lesdes envolvendo a por^ao anterolateral da medula 
espinal (trato espinotalamico lateral) podem causar 
um comprometimento contralateral da sensibilidade 
termica e dolorosa nos segmentos abaixo do nivel da 
lesao. O trato espinotalamico e laminado, e as fibras 
dos segmentos sacrais sao as mais externas. Lesdes 
intrinsecas (intramedulares) da medula espinal mui- 
tas vezes poupam as fibras sacrais, enquanto lesdes 
extramedulares, que comprimem a medula, tendem a 
envolver essas fibras, assim como as que se originam 
de niveis mais rostrais. 

^ Lesao medular anterior 

Com lesdes destrutivas envolvendo predominante- 
mente a por^ao anterior da medula espinal, a sensi¬ 
bilidade dolorosa e termica fica comprometida abaixo 
do nivel da lesao, que envolve o trato espinotalamico 
lateral. Alem disso, a fraqueza e a paralisia dos mus¬ 
culos supridos pelos segmentos medulares envolvidos 
resultam de lesao dos neurdnios motores do corno 
anterior. No caso de uma doen^a mais extensa, o en¬ 
volvimento dos tratos corticospinais nos funiculos 
laterais pode causar um deficit piramidal abaixo da 
lesao. Existe uma preserva^ao relativa da fun^ao da 
coluna posterior (Figura 10-6). Mielopatias isquemi- 
cas, causadas pela oclusao da arteria espinal anterior, 
assumem a forma de lesoes medulares anteriores. 

^ Lesao de coluna posterior 

Um paciente com uma lesao de coluna posterior pode 
se queixar de uma sensa^ao de aperto ou semelhante 
a uma faixa nas regioes que correspondem ao nivel 
do envolvimento medular e, algumas vezes, tambem 
existem queixas de parestesias (semelhantes a choques 


Coluna posterior 



A Figura 10-6 Lesao medular anterior (em azul), 
associada com oclusao da arteria espinal anterior. As ca- 
racteristicas clinicas sao similares aquelas observadas nas 
lesoes medulares centrals graves (Figura 10-5B), exceto 
pelo fato de as funcoes sensoriais da coluna posterior 
serem poupadas e o defeito na sensibilidade dolorosa e 
termica se estender para os niveis sacrais. 
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eletricos), que se irradiam para baixo nas extremida- 
des durante a flexao do pesco^o (sinal de Lhermitte). 
Existe perda da sensibilidade vibratoria e posicional 
das articula^oes abaixo do nivel da lesao, com preser- 
va^ao das demais modalidades sensitivas. O deficit 
pode lembrar aquele que resulta do envolvimento das 
grandes fibras nas raizes posteriores. 

^ Hemisseccao medular 

A hemisseccao lateral da medula leva a smdrome de 
Brown-Sequard. Abaixo da lesao, existe deficit pira- 
midal ipsilateral e disturbio da sensibilidade vibrato¬ 
ria e da sensibilidade postural articular, com perda 
contralateral da sensibilidade dolorosa e termica, que 
se iniciam dois ou tres segmentos abaixo da lesao (Fi- 
gura 10-7). Hiperalgesia e dor espontanea sao, algu- 
mas vezes, evidentes ipsilateralmente. 

LESOES DO TRONCO CEREBRAL 

Disturbios sensitivos podem ser acompanhados por de¬ 
ficit motor, sinais cerebelares e paralisias de nervos cra- 
nianos, quando a lesao se encontra no tronco cerebral. 

Em pacientes com lesoes envolvendo o trato 
espinotalamico na medula dorsolateral e na ponte, 
ocorre uma perda da sensibilidade dolorosa e termica 
nos membros e no tronco do lado oposto do corpo. 
Quando tais lesoes estao localizadas na medula, elas 
tambem costumam envolver o micleo espinal do tri- 
gemeo, comprometendo a sensibilidade dolorosa e 
termica da face, no mesmo lado da lesao. O resultado 
e um deficit sensorial cruzado, que afeta a face e os 
membros contralaterais. Em contrapartida, lesoes do 
trato espinotalamico acima do micleo espinal do tri- 
gemeo afetam a face, os membros e o tronco contra¬ 
lateral a lesao. Nas lesoes que afetam o lemnisco me- 


Coluna posterior 



A Figura 10-7 Lesao medular {em azul) na sindrome 
de Brown-Sequard. A hemisseccao da medula causa dis- 
funcao piramidal ipsilateral e comprometimento da fun- 
cao sensorial coluna posterior abaixo do nivel da lesao, 
alem de comprometimento contralateral da sensibilida¬ 
de termica e dolorosa com um limite superior um pouco 
abaixo do nivel da lesao. 


dial, existe perda do tato e da propriocep^ao do lado 
oposto do corpo. No tronco cerebral superior, o tra¬ 
to espinotalamico e o lemnisco medial trafegam em 
conjunto, de mo do que uma unica lesao pode causar 
a perda de toda a sensibilidade superficial e profunda 
no lado contralateral do corpo (Figura 10-3). 

LESOES TALAMICAS 

As lesoes talamicas podem levar a perda ou ao com¬ 
prometimento de todas as formas de sensibilidade 
no lado contralateral do corpo, e isto pode ter uma 
distribui^ao que difere da area com envolvimento 
sintomatico. A dor espontanea, que algumas vezes 
pode ter uma qualidade especialmente desagradavel, 
pode ocorrer no lado afetado. Os pacientes podem 
descreve-la como queima^ao dilacerante, semelhante 
a facadas, mas muitas vezes tern dificuldade para ca- 
racteriza-la. Qualquer forma de estimula^ao cutanea 
pode levar a sensa^oes dolorosas ou desagradaveis. 
Ocasionalmente, uma sindrome talamica (smdrome 
de Dejerine-Roussy) pode resultar de les5es da subs- 
tancia branca do lobo parietal ou de lesoes medulares, 
como sera discutido adiante. 

LESOES DO CORTEX SENSORIAL 

Doen^a limitada ao cortex sensorial compromete a 
fun^ao de discrimina^ao sensitiva no lado oposto 
do corpo. Os pacientes nessa condi^ao podem ser 
incapazes de localizar estimulos no lado afetado ou 
tern dificuldade de reconhecer a posi^ao de diferen- 
tes partes do corpo. Tambto podem ser incapazes 
de reconhecer objetos pelo tato, ou de estimar seu 
tamanho, peso, consistencia e textura. Disturbios 
sensoriais corticais geralmente sao mais evidentes 
nas maos do que no tronco ou nas por^oes proximais 
dos membros. 


DISTINCAO ENTRE DISTURBIOS SENSORIAIS 
ORGANICOS E PSICOGENICOS 


Disturbios psicogenicos da sensibilidade podem estar 
associados com disturbios psiquiatricos como o dis¬ 
turbio de conversao. Eles podem tomar qualquer for¬ 
ma, mas estao mais frequentemente restritos a perda 
da sensibilidade cutanea. Podem, ainda, apresentar 
varias caracteristicas. 

A perda sensorial nao organica nao apresen- 
ta uma distribui^ao relacionada a qualquer padrao 
neuroanatomico especifico. Ela pode circundar um 
ponto de referenda osseo ou envolver uma area de- 
finida por marcos de superficie, em vez de territorios 
nervosos. Na verdade, nao e incomum que apresente 
uma perda aparente da sensibilidade em uma ou mais 
extremidades, com a margem ocorrendo circunferen- 
cialmente na axila ou na virilha; uma perda senso- 
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rial organica com tal tipo de margem nao e comum. 
A perda organica da sensibilidade periferica sobre o 
tronco ou a face geralmente nao se estende ate a li- 
nha media, mas cessa 3 a 5 cm antes de alcan^a-la, em 
decorrencia da sobreposi^ao da inerva^ao dos dois 
lados; nos disturbios nao organicos, a perda sensorial 
costuma cessar precisamente na linha media. 

Frequentemente, existe uma transi^ao siibita en- 
tre as areas de perda sensorial nao organica e as areas 
com sensibilidade normal. Nos disturbios organicos, 
por sua vez, em geral existe uma area de sensibilidade 
alterada entre areas insensiveis e areas adjacentes com 
sensibilidade normal. 

Nos disturbios nao organicos, pode existir uma 
perda dissociada, que e dificil de interpretar com 
uma base anatomica. Por exemplo, pode haver uma 
perda total da sensibilidade a picada de alfinete, mas a 
sensibilidade termica estar preservada. Alem disso, a 
despeito de aparente perda da fun^ao da coluna poste¬ 
rior, o paciente pode ser capaz de andar normalmente 
ou manter os bravos estendidos, sem dificuldade ou 
sem movimentos pseudoatetoides. 

Nos disturbios nao organicos, a sensibilidade vi- 
bratoria pode estar prejudicada em um lado, mas nao 
no outro lado de uma estrutura ossea da linha media, 
como o cranio ou o esterno. As sensa^oes vibratorias 
sao, de fato, conduzidas para os dois lados do osso, 
de modo que, mesmo existindo um disturbio hemis- 
sensorial, as vibra^oes sao percebidas de cada lado em 
pacientes com disturbios organicos da sensibilidade. 

Finalmente, deve-se notar que os disturbios 
sensoriais, frequentemente, sao sugeridos ao pa¬ 
ciente pelo examinador. Tais achados podem ser 
especialmente enganosos, pois podem ser corretos 
do ponto de vista neuroanatomico. Uma abordagem 
util e fazer o paciente realizar um esbo^o corporal 
com a extensao de qualquer disturbio sensorial per- 
cebido, antes que um teste formal da sensibilidade 
seja feito. 


LESOES DE NERVOS PERIFERICOS 


Os sintomas sensoriais geralmente sao uma caracte- 
ristica notavel em pacientes com lesoes de nervos pe- 
rifericos (Tabela 10-1). O comprometimento senso¬ 
rial pode ser em um padrao distal em meia e em luva 
em pacientes com polineuropatias, ou pode seguir o 
padrao individual de nervos perifericos em pacientes 
com mononeuropatias (Figura 10-4). 


CLASSIFICACAO 


MONONEUROPATIA SIMPLES 

Este termo significa envolvimento de um unico nervo 
periferico. 


Tabela 10-1 Causas de neuropatia periferica 


Neuropatias inflamatorias idiopaticas 


Polineuropatia idiopatica aguda (smdrome de Guillain-Barre) 
Polineuropatia inflamatoria desmielinizante cronica 


Neuropatias metabolkas e nutricionais 


Diabetes 

Outras endocrinopatias 
Hipotireoidismo 
Acromegalia 
Uremia 

Doenca hepatica 
Deficiencia de vitamina 6^2 


Neuropatias infecciosas e granulomatosas 


Aids 

Hanseniase 

Difteria 

Sarcoidose 

Sepse e falencia de multiplos orgaos 


Neuropatias vasculiticas 


Vasculite necrosante sistemica 
Granulomatose de Wegener 
Arterite de celulas gigantes 
Artrite reumatoide 
Lupus eritematoso sistemico 
Smdrome de Sjogren 
Esclerodermia 

Doenca mista do tecido conectivo 


Neuropatias neoplasicas e paraproteinemicas 


Compressao e infiltracao por tumor 
Sindromes paraneoplasicas 
Paraproteinemias 
Amiloidose 


Neuropatias toxicas e induzidas por drogas 


Alcool 

Medicamentos terapeuticos (ver Tabela 10-2) 

Toxinas 

Compostos organicos 
Hexacarbonos 
Organofosforados 
Metais pesados 
Arsenico 
Chumbo 
Talio 
Ouro 
Platina 

Triptofano (contaminante) 


Neuropatias hereditarias 


Idiopaticas 

Neuropatias motoras e sensoriais hereditarias 
Neuropatias sensoriais e autonomas hereditarias 
Amiloidose familiar 
Ataxia de Friedreich 

Neuropatia hereditaria com predisposicao a paralisias de 
pressao 
Metabolicas 
Porfiria 

Leucodistrofia metacromatica 
Doenca de Krabbe 
Abetalipoproteinemia 
Doenca de Tangier 
Doenca de Refsum 
Doenca de Fabry 


Neuropatias por aprisionamento 
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MONONEUROPATIA MULTIPLA 

Neste disturbio, varies nerves individuals estae afeta- 
des, geralmente de mede aleatorie e nae centigue. O 
exame clinice revela urn deficit clinice atribuivel ae 
envelvimente de urn eu mais nerves periferices ise- 
lades, excete quande a meneneurepatia multipla e 
extensa e es deficits resultantes se ternam cenfluentes. 

POLINEUROPATIA 

O terme polineuropatia caracteriza urn disturbie ne 
qual a fun^ae de numereses nerves periferices esta 
afetada ae mesme tempe. Iste leva a urn defeite si- 
metrice, predeminantemente distal, cem perdas des 
reflexes tendineses, excete quande existe e envelvi¬ 
mente seletive de pequenas fibras. Algumas vezes, as 
pelineurepatias sae subclassificadas de acerde cem e 
lecal primarie ne qual e nerve esta afetade. 

Nas axonopatias distais (neuropatia axonal), e 
axonie e e principal alve patelogice; a maieria das pe¬ 
lineurepatias encentra-se nessa categeria. 

Mielopatias (neuropatias desmielinizantes) sae 
cendi^oes que envelvem a bainha de mielina ae reder 
de axonie. Esse disturbio inclui polineuropatia idio- 
patica aguda (sindrome Guillain-Barre), neuropatia 
inflamatoria desmielinizante cronica, difteria, certos 
estados paraneoplasicos e paraproteinemicos, alem de 
diversas condi^oes hereditarias, incluindo leucodis- 
trofia metacromatica, doen^a de Krabbe e neuropatia 
motora e sensorial de Charcot-Marie-Tooth tipos 1 e 
3(CMT-le3). 

Finalmente, certos disturbios, denominados 
neuronopatias, afetam principalmente os corpos ce- 
lulares de nerves no corno anterior da medula espinal 
ou ganglio de raiz dorsal. Exemplos sae a neuropatia 
motora e sensorial hereditaria 2 GMT, a neuropatia 
induzida per piridoxina e algumas sindromes parane- 
oplasicas. 


ACHADOS CLI'NICOS 


DISTURBIOS SENSORIAIS 

O envelvimente de fibras sensoriais pode levar a dor- 
mencia e disturbio da sensibilidade; sensa^oes anor- 
mais espontaneas, come dor e parestesia, e sensa^oes 
alteradas come a hiperpatia (resposta amplificada a 
um estimulo normalmente doloroso). 

► Dor 

A dor e uma caracteristica importante de certas neu¬ 
ropatias, em especial quande fibras pequenas dentro 
des nerves estae afetadas. O exato mecanismo de sua 
genese nae e dare. Polineuropatias associadas com 
dor importante incluem aquelas relacionadas a diabe¬ 


tes, alcoolismo, porfiria, doen^a de Fabry, amiloidose, 
artrite reumatoide e sindrome da imunodeficiencia 
adquirida (Aids), assim come neuropatia sensorial 
hereditaria dominante e neuropatia sensorial parane- 
oplasica. A dor tambem e uma caracteristica de mui- 
tas neuropatias por aprisionamento e da plexopatia 
braquial idiopatica. 

^ Perda sensorial dissociada 

Perda sensorial dissociada e o comprometimento de 
algumas modalidades sensoriais, como a dor e a tem- 
peratura, com a preserva^ao de outras, como o tato 
leve, a sensibilidade vibratoria e a sensibilidade pos¬ 
tural articular. Embora a presen^a de uma perda sen¬ 
sorial dissociada frequentemente indique uma lesao 
medular, ela tambem ocorre na neuropatia amiloide, 
na neurite lepromatosa ou na neuropatia sensorial he¬ 
reditaria. A doen^a de fibras pequenas costuma estar 
associada com comprometimento desproporcionado 
da sensibilidade dolorosa e termica, dor espontanea 
e disfun^ao autonomica. A doen^a de fibras grandes 
resulta em disturbios da sensibilidade tatil, vibratoria 
e postural articular, perda precoce dos reflexos tendi- 
nosos e sintomas motores importantes. 

DEFICITS MOTORES 

O deficit motor que ocorre com uma lesao de nervo 
periferico consiste em fraqueza nos musculos iner- 
vados pelo nervo, em casos graves acompanhada de 
atrofia e fascicula^ao. Pode haver dificuldade na rea- 
liza^ao de tarefas finas; essa situa^ao e agravada por 
qualquer perda sensorial acompanhante. Os achados 
clinicos refletem um deficit de neuronio motor in¬ 
ferior, e a distribui^ao desses sinais e a presen^a de 
altera^oes sensoriais e dos reflexos correspondentes 
sugerem que possam ser decorrentes de envolvimento 
do nervo periferico. 

REFLEXOS TENDINOSOS 

Estes reflexos estao comprometidos ou abolidos caso 
o arco reflexo esteja interrompido no lado aferente 
ou eferente (C5-C6, reflexo bicipital e braquiorradial; 
C7-C8, reflexo tricipital; L3-L4, reflexo patelar; SI, re¬ 
flexo do tendao do calcaneo). Os reflexos do tendao 
do calcaneo em geral sao os primeiros a serem perdi- 
dos em pacientes com polineuropatias, mas tambem 
podem estar ausentes em individuos idosos sadios. 

DISTURBIOS AUTONOMICOS 

Disturbios autonomicos podem ser particularmente 
evidentes em algumas neuropatias perifericas - em es¬ 
pecial na sindrome de Guillain-Barre e nas neuropatias 
relacionadas a diabetes, insuficiencia renal, porfiria. 
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certos distiirbios neoplasicos ou amiloidose. Os sinto- 
mas incluem hipotensao postural, extremidades frias, 
comprometimento da sudorese termorreguladora, dis- 
turbios da fun^ao vesical e intestinal, e impotencia. 

NERVOS DE TAMANHO AUMENTADO 

O aumento palpavel do tamanho dos nervos levanta a 
possibilidade de hanseniase, amiloidose, neuropatias 
motoras e sensoriais hereditarias, doen^a de Refsum, 
acromegalia ou polineuropatia inflamatoria desmieli- 
nizante cronica. 


AVALIACAO DOS PACIENTES 


EVOLUCAO TEMPORAL 

Uma polineuropatia que se desenvolve agudamen- 
te durante poucos dias em geral esta relacionada a 
um processo inflamatorio, como na sindrome de 
Guillain-Barre. Ela tambem pode estar relacionada a 
uma neoplasia subjacente, a infec^oes como a difteria, 
a disturbios metabolicos como a porfiria aguda inter- 
mitente, ou a exposi^ao a substancias toxicas como o 
talio ou o fosfato de triortocresil. Uma atrofia cronica, 
com evolu^ao gradual durante varios anos, e tipica de 
muitas polineuropatias hereditarias ou metabolicas, 
mas tambem caracteriza polineuropatia inflamatoria 
desmielinizante cronica. 

A mononeuropatia de inicio agudo pode ter 
origem traumatica ou isquemica, enquanto uma mo¬ 
noneuropatia que se desenvolve gradualmente pode 
estar relacionada a um aprisionamento (ou seja, com- 
pressao por estruturas anatomicas vizinhas) ou a um 
traumatismo menor recorrente. 

IDADE DE INICIO 

Uma polineuropatia que se desenvolve na infancia ou 
na vida adulta jovem geralmente tern uma base here¬ 
ditaria, mas tambem pode estar relacionada a um dis- 
turbio inflamatorio subjacente. Uma polineuropatia 
que se desenvolve posteriormente durante a vida pode 
ser o resultado de um disturbio metabolico, toxico ou 
inflamatorio ou de uma neoplasia subjacente. 

Uma mononeuropatia que se apresenta no pe- 
riodo neonatal pode ter origem durante o desenvol- 
vimento ou ser decorrente de lesoes relacionadas ao 
parto; um desenvolvimento mais tardio pode estar 
relacionado a aprisionamento ou lesao que, frequen- 
temente, e determinada por motivos ocupacionais. 

HISTORIA OCUPACIONAL 

Varias toxinas industrials podem levar a neuropatia 
periferica, incluindo dissulfeto de carbono, n-hexano. 


oxido de etileno, brometo de metila, fosfato de trior¬ 
tocresil e certos outros organofosforados, DDT, arse- 
nico, chumbo e talio. A mononeuropatia, as vezes, e a 
primeira manifesta^ao clinica de uma polineuropatia 
ocupacional, mas tambem pode se desenvolver em 
resposta a um aprisionamento ou traumatismo ocu¬ 
pacional menor recorrente. Por exemplo, a sindrome 
do tiinel do carpo e mais comum em pessoas que rea- 
lizam trabalho manual pesado ou que desenvolvem 
lesoes decorrentes de movimentos repetitivos, como o 
resultado do uso do computador; uma lesao de ramo 
palmar profundo do nervo ulnar pode estar relaciona¬ 
da a uma pressao repetida sobre a palma da mao, por 
exemplo, pelo manuseio repetido de um grampeador 
ou pelo uso de equipamento pesado, como uma brita- 
deira pneumatica de pavimenta^ao rodoviaria. 


HISTORIA MEDICA 


^ Disturbios metabolicos 

Uma neuropatia periferica pode estar relacionada a 
disturbios metabolicos como diabetes melito, uremia, 
doen^a hepatica, mixedema, acromegalia, leucodis- 
trofia metacromatica ou doen^a de Fabry. A neuropa¬ 
tia causada pelo diabetes e especialmente importante, 
podendo tomar a forma de uma mononeuropatia por 
aprisionamento, mononeuropatia isquemica aguda, 
polineuropatia sensorimotora distal, polirradiculopa- 
tia motora proximal subaguda (amiotrofia diabetica), 
radiculopatia toracoabdominal ou neuropatia auto¬ 
nomica. 

^ Neoplasia 

Uma neuropatia periferica tambem pode estar re¬ 
lacionada a uma neoplasia maligna subjacente. Os 
nervos perifericos, os nervos espinais e os plexos dos 
membros podem ser comprimidos ou infiltrados pela 
extensao de tumores primarios ou linfonodos metas- 
taticos. A doen^a neoplasica tambem pode levar a 
uma polineuropatia sensorial ou sensorimotora nao 
metastatica (paraneoplasica) ou a uma sindrome de 
Lambert-Eaton, um disturbio da transmissao neu¬ 
romuscular discutido no Capitulo 9. 

^ Disturbios do tecido conectivo 

Certos disturbios do tecido conectivo, especialmente 
poliarterite nodosa, artrite reumatoide, sindrome de 
Churg-Strauss e granulomatose de Wegener, podem 
estar associados com mononeuropatia miiltipla ou, 
menos comumente, polineuropatia ou neuropatia 
craniana. A polineuropatia e mais comum no lupus 
eritematoso sistemico. Pacientes com artrite reuma¬ 
toide sao especialmente suscetiveis a desenvolver 
mononeuropatias por aprisionamento focal ou mo- 
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noneuropatias compressivas na vizinhan^a de articu- 
la^oes afetadas. 

► Aids 

A smdrome da imunodeficiencia adquirida (Aids) 
costuma estar associada com uma polineuropatia 
primariamente sensorial, simtoica e distal. O en- 
volvimento do nervo periferico na Aids raramente 
assume a forma de uma polineuropatia inflamatoria 
desmielinizante aguda ou cronica, mononeuropatia 
multipla ou neuropatia autonomica. As neuropatias 
tambem sao observadas em pacientes com infec^ao 
assintomatica pelo virus 1 da imunodeficiencia hu- 
mana (HIV-1) e soroconversao HIV-1. 

HISTORIA DE CONSUMO DE FARMACOS E 
ALCOOL 

Alguns farmacos que podem causar neuropatia pe- 
riferica encontram-se listados na Tabela 10-2; pode 
ocorrer o envolvimento seletivo de fibras motoras e 
sensoriais com alguns farmacos. 


Tabela 10-2 Farmacos selecionados que induzem 
neuropatia periferica 


Neuropatia sensorial 


Cloranfenicol 

Cisplatina 

Docetaxel 

Piridoxina 

Taxol 


Neuropatia predominantemente sensorial 


Etambutol 

Hidralazina 

Metronidazol 

Misonidazol 


Neuropatia motora 


Dapsona 

Imipramina 

Sulfonamidas (algumas) 


Neuropatia mista sensorial e motora 


Amiodarona 

Cloroquina 

Dissulfiram 

Ouro 

Indometacina 

Isoniazida 

Nitrofurantoma 

Penicilamina 

Perexilina 

Fenitoma 

Talidomida 

Triptofano (contaminante) 
Vincristina 


HISTORIA FAMILIAR 

Certas polineuropatias tern uma base hereditaria. Es- 
tas condi^oes serao discutidas adiante neste capitulo, 
na se^ao sobre neuropatias hereditarias. 


DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 


As polineuropatias perifericas podem levar a um de¬ 
ficit motor ou sensorial, ou a ambos. A preserva^ao 
da sensibilidade e dos reflexos tendinosos distingue o 
deficit motor que resulta de lesoes piramidais puras, 
ou que esta associado a atrofias musculares espinais, 
miopatias ou disturbios da transmissao neuromuscu¬ 
lar, daquele causado por envolvimento do nervo peri¬ 
ferico. Outras caracteristicas de distin^ao sao discuti¬ 
das no Capitulo 9. 

As mielopatias sao caracterizadas por um deficit 
piramidal abaixo do nivel da lesao, assim como por 
uma perda sensorial distal. Na tabes dorsalis, frequen- 
temente existe uma historia de infec^ao sifilitica, e o 
exame revela outros sinais da sifilis. Alem disso, a sen¬ 
sibilidade tatil esta preservada. 

As radiculopatias sao distinguidas das neuro¬ 
patias perifericas pela distribui^ao dos deficits moto- 
res ou sensoriais (Figura 10-4). A presen^a de dor na 
nuca ou nas costas, que irradia para as extremidades 
em uma distribui^ao radicular, tambem e sugestiva de 
uma lesao radicular. 


INVESTIGACOES 


Estudos laboratoriais em pacientes com neuropatia 
periferica sao dirigidos para a confirma^ao do diag- 
nostico e a revela^ao de qualquer causa subjacente. 

A eletromiografia pode revelar evidencia de de- 
nerva^ao nos musculos afetados, podendo ser usada 
para determinar se algumas unidades motoras per- 
manecem sob controle voluntario. Estudos da con- 
du^ao nervosa permitem que a velocidade de condu- 
^ao possa ser medida em fibras motoras e sensoriais. 
Com base no eletrodiagnostico ou em estudos histo- 
patologicos, as neuropatias perifericas podem ser di- 
vididas em neuropatias desmielinizantes ou axonais. 
Nas neuropatias desmielinizantes, a eletromiografia 
costuma mostrar pouca ou nenhuma evidencia de de- 
nerva^ao, mas existe bloqueio da condu^ao ou dimi- 
nui^ao acentuada da velocidade maxima de condu^ao 
nos nervos afetados. Nas neuropatias axonais, a ele¬ 
tromiografia mostra que ocorreu denerva^ao, espe- 
cialmente distal, nas extremidades, mas a velocidade 
de condu^ao nervosa maxima esta normal ou apenas 
levemente diminuida. 

Os estudos laboratoriais podem ser uteis para 
identificar a causa de um disturbio de nervo perife¬ 
rico, incluindo hemograma completo, taxa de hemos- 
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sedimenta^ao, ureia e creatinina, glicemia de jejum, 
vitamina protema serica, eletroforese de proteinas 
e imunoeletroforese, testes sangmneos da fun^ao he- 
patica e tireoidea, testes sorologicos para sifilis (FTA 
ou MHA-TP), fator reumatoide, anticorpo antinucle¬ 
ar e raio X de torax. Dependendo das circunstancias 
clinicas, podem ser necessaries testes sorologicos para 
doen^a de Lyme, hepatite, infec^ao por HIV ou an- 
ticorpos paraneoplasicos. Estudos geneticos tambem 
podem ser necessaries apos aconselhamento genetico 
apropriado. 

Quando existe suspeita de causas toxicas, pode 
ser necessaria coleta de urina de 24 horas, seguida de 
analise para metais pesados; fragmentos de cabelos ou 
unhas podem ser analisados para arsenico. O exame 
de uma amostra de urina fresca para porfobilinogenio 
e acido 8-aminolevulmico e necessario na suspeita de 
porfiria. 


TRATAMENTO 


TRATAMENTO ESPECIFICO DA DOENCA 

O tratamento da causa subjacente pode limitar a pro- 
gressao ou mesmo reverter a neuropatia. Tratamentos 
espedficos da doen^a sao discutidos posteriormente 
para os disturbios individuais. 

SUPORTE VENTILATORIO 

A fun^ao respiratoria deve ser cuidadosamente mo- 
nitorada - em especial na polineuropatia idiopatica 
aguda (sindrome de Guillain-Barre), na polineuropa¬ 
tia inflamatoria desmielinizante aguda e na neuropatia 
difterica - assim como devem ser feitos preparatives 
para ventila(;:ao assistida, case a capacidade vital for- 
^ada alcance 15 mL/kg, a for^a inspiratoria media che- 
gue a —40 mmHg, a dispneia se tome evidente ou haja 
queda na satura(;:ao de oxigenio do sangue arterial. 

PREVENCAO DE TRAUMATISMO 

O cuidado de enfermagem e importante em pacientes 
com deficits motores ou sensoriais graves para preve- 
nir escaras de deciibito, contraturas periarticulares 
e lesao compressiva de nervo periferico. Em pacien¬ 
tes com disestesia grave, pode ser usada uma estru- 
tura metalica em arco para manter a roupa de cama 
afastada, evitando que areas sensiveis da pele sejam 
tocadas. 

Extremidades com perda sensorial devem ser 
protegidas de traumatismos pequenos repetidos, 
como lesao termica, pois podem destruir tecidos. A 
temperatura de superficies quentes deve ser verificada 
com uma parte do corpo na qual a sensibilidade esteja 
preservada, e o emprego de aquecedores de agua deve 


ser reduzido para prevenir escaldaduras. A pele e as 
unhas devem ser tratadas meticulosamente. 

ALl'VIO DA DOR 

Pacientes com disturbios sensoriais podem sofrer do- 
res muito graves, que podem comprometer dramati- 
camente a qualidade de vida. O tratamento desse tipo 
de dor deve ter uma prioridade elevada. 

Duloxetina (60 mg por via oral) ou venlafaxina 
(titulada ate 75 mg 2 a 3 vezes ao dia na formula^ao 
de libera^ao prolongada do farmaco) frequentemente 
sao uteis; ambas sao inibidoras seletivas da recapta^ao 
de serotonina e noradrenalina. 

Pregabalina (150 mg diariamente, aumentados 
para 300 mg, apos uma semana em doses divididas, 
ate 600 mg por dia) tambem e particularmente util 
para o alivio da dor neuropatica. 

Fenitoina, 300 mg/dia, carbamazepina, ate 
1.200 mg/dia, ou mexiletina, 600 a 900 mg/dia, po¬ 
dem, algumas vezes, aliviar a dor lancinante de certas 
neuropatias. Se a dor e mais constante, em queima^ao 
ou disestesica, a amitriptilina, 25 a 100 mg ao debar, 
em geral e mais util que os demais agentes tridclicos. 

Gabapentina (300 mg tres vezes ao dia, com in- 
crementos subsequentes dependendo da resposta e da 
tolerancia) e eficaz no tratamento de varios distur¬ 
bios de dor neuropatica; esta melhora da dor tambem 
pode ocorrer com lamotrigina, topiramato ou val¬ 
proate de sodio, mas isso nao foi bem documentado. 
A lamotrigina requer titula^ao lenta da dose para evi- 
tar erup^Oes cutaneas e outras complica^oes. A gaba¬ 
pentina combinada a nortriptilina foi mais eficaz que 
cada farmaco administrado isoladamente para dor 
neuropatica (neuropatia diabetica ou neuralgia pos- 
-herpetica) em um estudo; consequentemente, o uso 
dessa combina^ao tern sido recomendado em pacien¬ 
tes que apresentaram somente uma resposta parcial a 
cada um dos farmacos administrado isoladamente e 
que requerem alivio adicional para a dor. 

O uso topico de capsaicina tambem e util em sin- 
dromes de dor neuropatica. 

DISTURBIOS AUTONOMICOS 

Sintomas disautonomicos podem ser problemati- 
cos em varias polineuropatias, mas especialmente na 
polineuropatia diabetica. Meias elasticas com cintu- 
ra alta, suplementa^ao dietetica com sal e tratamen¬ 
to com fludrocortisona, 0,1 a 1 mg/dia por via oral, 
podem ajudar a melhorar a hipotensao postural, 
mas o paciente deve ser cuidadosamente monitorado 
para evitar hipertensao quando esta deitado. Outros 
medicamentos que podem ser uteis incluem cloni- 
dina, midodrina, di-hidroergotamina, octreotide ou 
p-bloqueadores. E util instruir o paciente a dormir 
em uma posi^ao semiereta em vez de inclinada, pois 
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os pacientes com disautonomia muitas vezes sao in- 
capazes de conservar sal e agua quando deitados du¬ 
rante a noite. 


^ POLINEUROPATIAS _ 

NEUROPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS 


POLINEUROPATIA IDIOPATICA AGUDA 
(SINDROME DE GUILLAIN-BARR^ 

A sindrome de Guillain-Barre e uma polineuropatia 
aguda ou subaguda que pode seguir doen^a infecciosa 
leve, inocula^oes ou procedimentos cirurgicos, po- 
dendo tambem ocorrer sem precipitantes evidentes. 
Evidencias clinicas e epidemiologicas sugerem asso- 
cia^ao com infec^ao precedente por Campylobacter 
jejuni. Sua causa exata nao esta clara, mas parece ter 
uma base imunologica. Foi reconhecida uma forma 
neuronal e desmielinizante, com caracteristicas clmi- 
cas e eletrofisiologicas diferentes. A forma desmieli¬ 
nizante e mais comum nos EUA, mas uma variante 
axonal e encontrada ocasionalmente (neuropatia 
axonal sensorial motora aguda). No Norte da Chi¬ 
na, costuma ocorrer uma forma axonal, denominada 
neuropatia axonal motora aguda. 

^ Caracteristicas clinicas 

As caracteristicas uteis para o diagnostico da sindro- 
me de Guillain-Barre estao resumidas na Tabela 10-3. 
Os pacientes costumam apresentar fraqueza ascen- 
dente simetrica, em geral come^ando nas pernas, que 
frequentemente esta mais acentuada proximal do que 
distalmente e, algumas vezes, e tao grave que apresen- 
ta risco para a vida, principalmente se os musculos 
respiratorios ou a degluti^ao estiverem envolvidos. A 
atrofia muscular se desenvolve caso tenha ocorrido 
degenera^ao axonal. Queixas sensoriais, embora me- 
nos acentuadas que os sintomas motores, tambem sao 
frequentes. Pode haver acentuada disfun^ao autono¬ 
mica, com taquicardia, irregularidades cardiacas, la- 
bilidade da pressao arterial, sudorese comprometida, 
disturbio da fun^ao pulmonar, disturbios esfincteria- 
nos, ileo paralitico e outras anormalidades. 

^ Investigates 

O liquido cerebrospinal (ECS) frequentemente mos- 
tra uma anormalidade caracteristica, denominada 
dissocia^ao citoalbuminologica, com aumento da 
concentra^ao proteica e celularidade normal; no 
entanto, as anormalidades podem nao ser encon- 
tradas na primeira semana de doen^a. Os estudos 
eletrofisiologicos podem revelar acentuada diminui- 
^ao da velocidade de condu^ao motora e sensorial, 
ou denerva^ao evidente e perda axonal. O tempo de 


Tabela 10-3 Criterios diagnosticos para a sindrome 
de Guillain-Barre 


Necessarios para o diagnostico 


Fraqueza progressiva em mais de urn membro 
Arreflexia distal com arreflexia proximal ou hiporreflexia 


De apoio para o diagnostico 


Progressao por ate quatro semanas 

Deficits relativamente simetricos 

Envolvimento sensorial leve 

Envolvimento de nervo craniano (especialmente VII) 

Recuperacao comecando em quatro semanas apos cessar 

a progressao 

Disfuncao autonomica 

Ausencia de febre no inicio 

Aumento da proteina no LCS apos uma semana 

Contagem de leucocitos no LCS < 10/mm^ 

Conducao nervosa lenta ou bloqueada por varias semanas 


Contra o diagnostico 


Fraqueza acentuadamente assimetrica 
Disfuncao vesical ou intestinal (no inicio ou persistente) 
Contagem de leucocitos no LCS > 50 ou de PMN > 0/mm^ 
Nivel sensorial bem demarcado 


De exclusao para o diagnostico 


Envolvimento sensorial isolado 

Outra neuropatia que explique o quadro clinico 

Adaptada de Asbury AK, Cornblath DR. Assessment of current 
diagnostic criteria for Guillain-Barre syndrome. Ann Neurol. 1990; 
27(suppl):S21-S24. 

evolu^ao das altera^oes eletrofisiologicas nao neces- 
sariamente apresenta paralelos com quaisquer de- 
senvolvimentos clinicos. Quando existe suspeita de 
infec^ao por HIV pelo contexto clinico do desenvol- 
vimento da neuropatia ou pela presen^a de fatores de 
risco importantes, devem ser feitos estudos sorologi- 
cos apropriados. 

^ Tratamento 

A plasmaferese parece reduzir o tempo necessario 
para a recuperacao e pode diminuir a probabilidade 
de deficits neurologicos residuais. E melhor institui- 
-la precocemente, estando indicada em pacientes com 
comprometimento ou deficit respiratorio rapidamen- 
te progressivo. Imunoglobulina intravenosa (400 
mg/kg/dia durante cinco dias) parece ser igualmente 
eficaz e deve ser preferida a plasmaferese em adultos 
com instabilidade cardiovascular e em crian^as; os 
dois tratamentos nao sao aditivos. 

O tratamento e sintomatico, com o objetivo de 
impedir complicacoes como insuficiencia respirato- 
ria ou colapso vascular. Por esse motivo, os pacientes 
mais comprometidos devem ser tratados em Unida- 
des de Tratamento Intensivo, em que existe aparelha- 
gem disponivel para monitoracao e respira^ao assis- 
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tida, se necessario (p. ex., quando a capacidade vital 
for^ada chega a 15 mL/kg, quando a for^a inspiratoria 
atinge -40 mmHg, quando o paciente tern a respira- 
^ao curta, ou quando existe uma queda da satura^ao 
de oxigenio no sangue). A reposi^ao de volume ou o 
tratamento com agentes vasopressores algumas ve- 
zes sao necessarios para atuar contra a hipotensao, e 
a heparina em doses baixas pode ajudar a prevenir a 
embolia pulmonar. 

► Prognostico 

Os sinais e sintomas param de progredir em cerca de 
quatro semanas de doen^a. O disturbio e autolimi- 
tante, e a melhora ocorre durante semanas ou meses 
apos o inicio do quadro. Cerca de 70% dos pacientes 
se recuperam completamente, 25% permanecem com 
deficits neurologicos minimos, e 5% morrem, geral- 
mente como resultado de insuficiencia respiratoria. O 
prognostico e pior quando existe evidencia de infec- 
^ao pelo Campylobacter jejuni, evolu^ao mais lenta e 
uma recupera^ao menos completa tambem sao mais 
provaveis quando a patologia primaria e a degenera- 
^ao axonal e nao a desmieliniza^ao. Idade avan^ada, 
necessidade de suporte ventilatorio ou inicio mais 
rapido do quadro tambem podem predizer um prog¬ 
nostico pior. 

POLINEUROPATIA INFLAMATORIA 
DESMIELINIZANTE CRONICA 

A polineuropatia inflamatoria desmielinizante cro- 
nica e clinicamente similar a sindrome de Guillain- 
-Barre, exceto pelo fato de seguir uma evolu^ao cro- 
nica progressiva ou uma evolu^ao caracterizada por 
recaidas, sem melhora aparente dentro de seis meses 
apos seu inicio. Sua causa e desconhecida. Suas carac- 
teristicas clinicas estao resumidas na Tabela 10-4. 

O exame do LCS revela achados que lembram os 
da sindrome de Guillain-Barre. Os achados eletrofi- 
siologicos indicam uma neuropatia desmielinizante 
com degenera^ao axonal sobreposta. 

O disturbio frequentemente e responsivo ao tra¬ 
tamento com corticosteroides (prednisona, 60 a 100 
mg/dia durante 2 a 4 semanas, com redu^ao gradual 
posterior para 5 a 20 mg em dias alternados), que 
pode ser mantido a longo prazo. O tratamento com 
imunoglobulina intravenosa (1 g/kg ao dia, duran¬ 
te dois dias, com uma infusao adicional unica em 
tres semanas, ou 400 mg/kg/dia durante cinco dias 
consecutivos para um total de 2 g, com ciclos subse- 
quentes conforme necessario para a manuten^ao da 
melhora) e eficaz como tratamento inicial ou tardio. 
Quando usado como terapia inicial, o tratamento 
com imunoglobulina tern a vantagem de apresentar 
menos efeitos colaterais (mas apresenta custo maior) 
do que a prednisona. Seu exato modo de a^ao e des- 


Tabela 10-4 Caracteristicas cimicas de polineuropatia 
inflamatoria desmielinizante crdnica 


Porcentagem 
de pacientes 

Fraqueza, hiporreflexia ou arreflexia 

94 

Extremidade distal superior 

85 

Extremidade distal inferior 

85 

Extremidade proximal superior 

74 

Extremidade proximal inferior 

68 

Musculos respiratorios 

11 

Pescoco 

4 

Face 

2 

Deficit sensorial ao exame 


Extremidade distal inferior 

83 

Extremidade distal superior 

68 

Parestesias 


Extremidade superior 

79 

Extremidade inferior 

72 

Face 

6 

Dor 


Extremidade inferior 

17 

Extremidade superior 

15 

Disartria 

9 

Disfagia 

9 

Impotencia 

4 

Incontinencia 

2 


Adaptada de Dyck PJ, et al. Chronic inflammatory polyradiculopathy. 
Mayo Clin Proc. 1975;50:621-637. 


conhecido. A troca plasmatica e outra terapia imu- 
nomoduladora eficiente, mas e mais dificil de admi- 
nistrar. Em pacientes nao responsivos, o tratamento 
com azatioprina ou ciclofosfamida pode ser util, mas 
as reivindica^oes de beneficios obtidos a partir des¬ 
ses agentes ou a partir de ciclosporina, interferon |3 
ou interferon a ainda requerem confirma^ao por es- 
tudos aleatorios. 


NEUROPATIAS METABOLICAS E NUTRICIONAIS 


DIABETES MELITO 

O envolvimento de nervo periferico no diabetes e 
comum e pode ser caracterizado por polineuropa¬ 
tia, que tern um carater misto (sensorial, motora e 
autonomica) em cerca de 70% dos casos, sendo pre- 
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dominantemente sensorial em cerca de 30% dos ca¬ 
ses, mononeuropatia multipla ou mononeuropatia 
simples (Tabela 10-5). Tais manifesta^oes clinicas 
podem ocorrer isoladamente ou em qualquer com- 
bina^ao. A incidencia de envolvimento nervoso peri- 
ferico pode ser influenciada pelo controle adequado 
do diabetes, que deve ser otimizado em qualquer 
evento. 

^ Caractensticas ch'nicas 

A manifesta^ao mais comum e a polineuropatia sen¬ 
sorial distal ou mista, que as vezes e diagnosticada 
erroneamente, antes de se tornar sintomatica, pela 
presen^a de reflexes tendinoses deprimidos e com- 
prometimento da sensibilidade vibratoria nas pernas. 
Os sintomas costumam ser mais comuns nas pernas 
que nos bravos e consistem em dormencia, dor ou pa- 
restesias. Nos cases graves, existe uma perda sensorial 
distal em todos os membros, alem de alguns distur- 
bios motores acompanhantes. 

A disautonomia diabetica leva a muitos sinto¬ 
mas, incluindo hipotensao postural, disturbios do rit- 
mo cardiaco, comprometimento da sudorese termor- 
reguladora e disturbios da fun^ao vesical, intestinal, 
gastrica e sexual. 

A mononeuropatia multipla costuma ser carac- 
terizada por dor e fraqueza tern uma base vascular. O 
deficit clinico depende dos nerves afetados. 


Tabela 10-5 Neuropatias associadas com diabetes 


Tipo 

Distribuicao ^ 

Polineuropatia 

Mista sensorial, motora e 
autonomica 

Simetrica, distal, membros 
inferiores > membros 

Primariamente sensorial 

superiores 

Mononeuropatia multipla 

Variavel 

Polirradiculopatia/ 

plexopatia 

(Amiotrofia diabetica) 

Assimetrica, proximal 
(cintura pelvica e coxas) 

Radiculopatia 

toracoabdominal 

Torax, abdome 

Mononeuropatia simples 

Periferica 

Nervos ulnar, mediano, 
radial, lateral, cutaneo 
femoral, isquiatico, fibular 
(peroneal), outros nervos 

Craniana 

Nervo oculomotor (III) > 
abducente (VI) > troclear 
(IV) 

Nervo facial (VII) 


A amiotrofia diabetica e decorrente de radiculo- 
plexopatia, polirradiculopatia ou polirradiculoneuro- 
patia. Dor, fraqueza e atrofia dos musculos da cintura 
pdvica e dos musculos da coxa sao tipicas, com refle- 
xo do quadriceps ausente e pequena perda sensorial. 

A mononeuropatia simples costuma ter um ini- 
cio abrupto e frequentemente e dolorosa. 

No LCS, a proteina costuma encontrar-se au- 
mentada na polineuropatia diabetica e na mononeu¬ 
ropatia multipla. 

^ Prognostico e tratamento 

Nao existe tratamento especifico para as complica^des 
de nervo periferico por diabetes, exceto quando o pa- 
ciente apresenta neuropatia por aprisionamento, que 
pode se beneficiar de um procedimento descompres- 
sivo. O papel dos fatores de crescimento no tratamen¬ 
to ainda esta sendo estudado. A dor e um problema 
para alguns pacientes e responde as medidas citadas 
anteriormente. A hipotensao postural pode responder 
a tratamento com suplementa^ao salina, permanencia 
em posi^ao ereta para dormir, uso de meias elasticas 
de cintura alta e administra^ao de fludrocortisona, 0,1 
a 1 mg/dia, e midodrina (um agente a-adrenergico), 
10 mg tres vezes ao dia. O restante do tratamento e 
sintomatico. A amiotrofia diabetica em geral melhora 
espontaneamente. E importante que o tratamento do 
diabetes seja otimizado. 

OUTRAS ENDOCRINOPATIAS 
^ Hipotireoidismo 

O hipotireoidismo e uma causa rara de polineuropa¬ 
tia. Mais comumente, o hipotireoidismo esta associa- 
do com neuropatia por aprisionamento, em especial 
a sindrome do tunel do carpo (aprisionamento do 
nervo mediano; ver adiante). A polineuropatia pode 
ser erroneamente diagnosticada em pacientes com 
fraqueza proximal em membros, causada pela mio- 
patia hipotireoidea, ou em pacientes com um retardo 
do relaxamento de reflexos tendinosos, uma manifes- 
ta^ao classica de hipotireoidismo que e independente 
de neuropatia. Outras manifesta^oes neurologicas 
do hipotireoidismo, como estado confusional agudo 
(Capitulo 4), demencia (Capitulo 5) e ataxia cerebelar 
(Capitulo 8), sao discutidas em outros momentos. 

^ Acromegalia 

A acromegalia tambem costuma produzir uma sin¬ 
drome do tunel do carpo e, menos frequentemente, 
polineuropatia. Como muitos pacientes acromegali- 
cos tambem sao diabeticos, pode ser diflcil determi- 
nar qual disturbio e primariamente responsavel pela 
polineuropatia em determinado paciente. 
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UREMIA 

Uma polineuropatia sensorimotora simetrica, predo- 
minantemente do tipo axonal, pode ocorrer na ure¬ 
mia. Ela tende a afetar mais as pernas que os bravos, 
sendo mais acentuada distal do que proximalmente. 
Pernas inquietas, caibras musculares e “dor em arden- 
cia nos pes” foram associados a uremia. A extensao de 
cada disturbio da fun^ao de nervo periferico parece 
estar relacionada com a gravidade do comprometi- 
mento da fun^ao renal. A neuropatia em si pode me- 
Ihorar de modo acentuado com o transplante renal. 
A sindrome do tunel do carpo (ver adiante) tambem 
foi descrita em pacientes com doen^a renal, podendo 
se desenvolver distalmente de fistulas arteriovenosas 
colocadas no antebra^o, para acesso durante a hemo- 
dialise. Em pacientes submetidos a hemodialise croni- 
ca, ela esta relacionada a amiloidose e ao acumulo da 
microglobulina p 2 . 

DOENCA HEPATICA 

A cirrose biliar primaria pode levar a neuropatia sen¬ 
sorial, que provavelmente e do tipo axonal. Uma poli¬ 
neuropatia predominantemente desmielinizante pode 
ocorrer em pacientes com doen^a hepatica cronica. 
Nao parece existir qualquer correla^ao entre os acha- 
dos neurologicos e a gravidade da disfun^ao hepatica. 

DEFICIENCIA DE VITAMINA 

A deficiencia de vitamina B ^2 ^^ta associada com 
muitas caracteristicas de polineuropatia, incluindo 
comprometimento sensorial distal simetrico e com- 
prometimento motor leve, alem de perda dos reflexos 
tendinosos. Como existem controversias sobre a im- 
portancia relativa da polineuropatia e da mielopatia 


no contexto dessa sindrome, a deficiencia de vitamina 
B ^2 e considerada com mais detalhes adiante, na se^ao 
sobre mielopatias. Polirradiculoneuropatia, polineu¬ 
ropatia e mielopatia podem seguir cirurgia bariatrica 
e podem estar relacionadas a deficiencias nutricio- 
nais, incluindo a vitamina B ^2 (mas nao somente ela). 


NEUROPATIAS INFECCIOSAS E 
GRANULOMATOSAS 


AIDS 

A neuropatia e uma complica^ao comum da infec^ao 
por HIV (Tabela 10-6); o envolvimento de nervos pe- 
rifericos e observado na necropsia em cerca de 40% 
dos pacientes com Aids. A neuropatia pode ser conse- 
quencia da infec^ao por HIV ou de uma infec^ao se¬ 
cundaria por outros microrganismos (p. ex., citome- 
galovirus, virus varicela-zoster. Treponema pallidum), 
pode ter uma base imunologica, estar relacionada a 
uma deficiencia nutricional ou a uma medica^ao. 

Uma polineuropatia sensorimotora simetrica ou 
predominantemente sensorial e a neuropatia mais co¬ 
mum associada com infec^ao por HIV-1. Os axonios, 
mais do que a mielina, estao primariamente afetados. 
A causa e desconhecida, mas em alguns pacientes a 
deficiencia de vitamina B ^2 ^ exposi^ao a drogas 

neurotoxicas pode ser parcialmente responsavel. O 
HIV-1 raramente e identificado nos nervos afetados. 
Os sintomas sensoriais predominam e incluem dor e 
parestesias, que afetam principalmente os pes. A fra- 
queza e uma caracteristica menor ou esta ausente. A 
evolu^ao em geral e progressiva. A terapia antirretro- 
viral altamente ativa (HAART, de highly active antire¬ 
troviral therapy) pode ser util para melhorar a fun^ao 
sensitiva. A dor pode ser controlada de modo farma- 


Tabela 10-6 Neuropatias associadas com Aids 


Tipo 

Estagio da infeccao 
por HIV-1 

Estado 

imunologko 

Distribuicao 

Polineuropatia sensorimotora 

Precoce ou tardio 

Competente ou 
suprimido 

Simetrica, distal, membros inferiores > 
membros superiores 

Polineuropatia inflamatoria 
desmielinizante 

Precoce 

Competente 

Membros proximais > membros distais 

Polirradiculopatia lombossacra 

Tardio 

Suprimido 

Membros inferiores, esfincteres 

Mononeuropatia multipla 

Precoce ou tardio 

Competente ou 
suprimido 

Nervos cranianos (p. ex., nervo facial), 
nervos perifericos (p. ex., nervo fibular) 

Mononeuropatia simples 

Precoce 

Competente 

Nervos cranianos (p. ex., nervo facial), 
nervos perifericos (p. ex., nervo fibular) 

Neuropatia autonomica 

Precoce ou tardio 

Competente ou 
suprimido 

Difusa 
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cologico, como descrito anteriormente. A plasmafere- 
se nao e benefica. 

A polineuropatia inflamatoria desmielinizante 

pode ocorrer precocemente na infecc^ao por HIV-1, 
podendo apresentar uma evolu(;:ao aguda ou cronica. 
A neuropatia pode ser imunomediada, mas algumas 
vezes resulta de infec^ao viral secundaria direta, como 
a partir do citomegalovirus. Caracteriza-se por fraque- 
za proximal, algumas vezes distal, com menos distur- 
bios sensoriais acentuados, alem de arreflexia ou hi- 
porreflexia. O LCS e anormal, com uma concentra^ao 
elevada de proteina e, frequentemente, uma pleocitose 
linfodtica (diferente da sindrome de Guillain-Barre ou 
da polineuropatia inflamatoria desmielinizante croni¬ 
ca em pacientes sem infec(;:ao por HIV-1). Alguns pa- 
cientes melhoram ou estabilizam espontaneamente, 
enquanto outros podem responder a corticosteroides, 
plasmaferese ou imunoglobulina intravenosa. 

A polirradiculopatia lombossacra ocorre mais 
tardiamente na evolu^ao da infec^ao por HIV-1, em 
geral em pacientes com infec^ao oportunista previa. 
Acredita-se que a causa seja uma infec^ao por citome¬ 
galovirus, pelo menos em alguns casos. As caracteris- 
ticas clinicas costumam se desenvolver durante varias 
semanas, incluindo fraqueza progressiva e difusa nas 
pernas, dor nas costas, parestesias dolorosas dos pes 
e do perineo, arreflexia de extremidades inferiores e 
reten^ao urinaria precoce. A evolu^ao pode ser fulmi- 
nante, com paralisia ascendente, levando a insuficien- 
cia respiratoria, no entanto e mais benigna em alguns 
pacientes, em especial quando a etiologia e incerta. Os 
achados do LCS incluem pleocitose mononuclear ou 
polimorfonuclear, proteina elevada e glicose reduzida. 
Sempre e importante excluir linfomatose meningea, 
compressao medular ou sifilis como causa subjacen- 
te, pois essas condi(;6es requerem tratamento especi- 
fico e afetam o prognostico. Pacientes com infec^ao 
por citomegalovirus podem responder ao ganciclovir, 
2,5 mg/kg por via intravenosa a cada quatro boras, du¬ 
rante 10 dias; depois, 7,5 mg/kg/dia por via intravenosa 
5 dias por semana. Uma abordagem alternativa e feita 
com foscarnet; em casos graves, podem ser administra- 
dos ambos os farmacos. Alguma piora nos dois primei- 
ros dias de tratamento com ganciclovir nao indica falha 
de tratamento. O LCS deve ser reexaminado apos tres 
semanas, para determinar se a contagem de cHulas po- 
limorfonucleadas diminuiu; se nao houve diminui^ao, 
o ganciclovir deve ser trocado pela foscarnet. 

A mononeuropatia miiltipla afeta multiplos 
nervos cranianos e perifericos, resultando em fra¬ 
queza focal e perda sensorial. Alguns casos podem 
ter uma base imunologica, enquanto outros resultam 
de causas neoplasicas ou infecciosas (p. ex., infec^ao 
por citomegalovirus) ou de vasculopatia. Na infec^ao 
precoce por HIV-1, a mononeuropatia multipla pode 
ser um disturbio autolimitado, restrito a um unico 


membro, com estabiliza^ao ou melhora espontanea. 
Na evolu^ao mais tardia da Aids, podem ser afetados 
multiplos membros, de forma progressiva. 

A mononeuropatia simples tende a ocorrer de 
forma aguda em uma infec^ao precoce por HIV-1, 
podendo levar a episodios de sincope, hipotensao or- 
tostatica, comprometimento da sudorese termorregu- 
ladora e diarreia. A disautonomia pode estar relacio- 
nada a patologia central ou periferica. O tratamento 
e sintomatico (como discutido anteriormente para a 
neuropatia diabetica). 

A neuropatia relacionada a medicamentos 

pode resultar de tratamento com os farmacos antir- 
retrovirais zalcitabina (ddC), didanosina (ddl) e es- 
tavudina (d4T). Esse tipo de neuropatia por nucleo- 
sideo se desenvolve apos cerca de quatro meses de 
tratamento, a nao ser que outras condi^oes coexis- 
tentes tornem o paciente mais suscetivel. Trata-se de 
uma neuropatia sensorial axonal, caracterizada por 
formigamento distal, adormecimento e dor. Outros 
farmacos que podem estar associados com uma neu¬ 
ropatia em pacientes com Aids incluem isoniazida, 
etambutol vincristina, vimblastina, taxol, talidomida 
e as estatinas. 

hanseni'ase 

A hanseniase e uma das causas mais frequentes de 
neuropatia periferica em todo o mundo. A neuropa¬ 
tia, por sua vez, e a manifesta^ao mais incapacitante 
da hanseniase. O Mycobacterium leprae afeta a pele e 
os nervos perifericos, pois seu crescimento e facilita- 
do pelas temperaturas mais frias presentes na super- 
ficie corporal. 

Na hanseniase tuberculoide, a resposta imuno¬ 
logica e adequada para confinar a infec^ao a um ou 
mais retalhos cutaneos pequenos e seus nervos cuta- 
neos e subcutaneos associados. Isso produz uma ma¬ 
cula ou papula hipopigmentada, sobre a qual existe 
um disturbio de sensibilidade, sendo que as sensibili- 
dades termica e dolorosa sao as mais comprometidas. 
Pode ocorrer anidrose como resultado do envolvi- 
mento focal das fibras autonomas. Os deficits senso¬ 
riais ocorrem, frequentemente, na distribui^ao dos 
nervos digital, radial e auricular posterior, enquanto 
os achados motores em geral estao relacionados ao 
envolvimento do nervo ulnar ou fibular (peroneal). 
Os nervos envolvidos costumam estar aumentados 
em tamanho. 

A hanseniase lepromatosa e um disturbio mais 
disseminado, que produz uma polineuropatia simetri- 
ca, primariamente sensorial, que afeta a sensibilidade 
dolorosa e termica de modo desproporcional. Sua dis- 
tribui^ao e distinta pelo fato de envolver, preferencial- 
mente, areas corporals expostas (em especial orelhas, 
nariz, bochechas, superficies dorsals das maos, dos 


OISTURBIOS SENSORIAIS ■SISEIEIE^^' 


antebra^os e dos pes, e regioes laterals das pernas). 
Diferente da maioria das polineuropatias, a polineu- 
ropatia causada pela hanseniase tende a poupar os 
reflexos tendinosos. Achados associados incluem rea- 
bsor^ao de digitos, ulceras troficas, cianose e anidrose 
das maos e dos pes. 

O tratamento depende do tipo da hanseniase, 
mas normalmente envolve dapsona, rifampina e clo- 
fazimina. Devem ser seguidas as diretrizes mais re- 
centes da World Health Organization (http://www. 
who.int/lep/mdt/regimens/en/index.html). Nos 
EUA e possivel obter mais informa^oes do National 
Hansen's Disease Program of the US Department of 
Health and Human Services (http://www.hrsa.gov)'*^. 

DIFTERIA 

O Corynebacterium diphtheriae infecta tecidos do 
trato respiratorio superior e produz uma toxina que 
causa desmieliniza^ao dos nervos perifericos. Em 
cerca de um mes apos a infec^ao, os pacientes podem 
desenvolver uma neuropatia de nervos cranianos, 
com comprometimento mais importante da acomo- 
da^ao ocular. A queixa de apresenta^ao mais comum 
e a visao borrada. Os musculos extraoculares da face, 
do palato e da faringe e o diafragma tambem podem 
estar afetados, mas o reflexo pupilar a luz esta con- 
servado. A recupera^ao normalmente ocorre apos 
varias semanas. Uma sindrome mais retardada, que 
costuma iniciar 2 a 3 meses apos a infec^ao primaria, 
se apresenta com uma polineuropatia sensorimotora 
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distal simetrica. A maioria dos pacientes se recupera 
completamente. A neuropatia difterica e discutida em 
mais detalhes no Capitulo 9. 

SARCOIDOSE 

A sarcoidose pode produzir uma mononeuropatia ou, 
raramente, uma polineuropatia. A mononeuropatia 
costuma envolver os nervos cranianos, especialmen- 
te o nervo facial, e, nesse caso, a sindrome resultante 
pode ser indistinguivel da paralisia facial idiopatica 
(paralisia de Bell). Em algumas instancias, uma neu¬ 
ropatia de fibras pequenas leva a dor, disestesias e en- 
volvimento autonomico. O raio X de pulmoes e ossos 
e a determina^ao dos niveis sericos da enzima con- 
versora da angiotensina sao uteis para estabelecer um 
diagnostico de sarcoidose. O tratamento com predni- 
sona (60 mg/dia por via oral, seguidos de redu^ao da 
dose) pode acelerar a recupera^ao. 

SEPSE E FALENCIA DE MULTIPLOS ORGAOS 

Pacientes com sepse e falencia de multiplos orgaos po¬ 
dem desenvolver uma polineuropatia de doen^a cri- 
tica. Essa condi^ao se manifesta primariamente com 
fraqueza, sendo, portanto, discutida no Capitulo 9. 


NEUROPATIAS NA VASCULITE E DOENCA 
VASCULAR DO COLAGENO 


Vasculites sistemicas e doen^as vasculares do colage- 
no podem produzir polineuropatia, mononeuropatia 
simples, mononeuropatia multipla ou neuropatia por 
aprisionamento (Tabela 10-7). 


Tabela 10-7 Neuropatias associadas com vasculite e doenca vascular do colageno 

Doenca 

Polineuropatia 

Mononeuropatia 
simples ou multipla^ 

Neuropatia por 
aprosionamento^ 

Vasculite 

Vasculite necrosante sistemica^ 

-R 

-p 

- 

Granulomatose de Wegener 

-P 

-p 

- 

Arterite de celulas gigantes 

- 

+ (III, VI, IV) 

- 

Doenca vascular do colageno 

Artrite reumatoide 

-P 

-P 

+ (M, U, R) 

Lupus eritematoso sistemico 

-P 

-P 

- 

Sindrome de Sjogren 

-P 

+ (V, III, VI) 

-P(M) 

Esclerose sistemica progressiva 

- 

+ (V) 

- 

Doenca mista do tecido conectivo 

-P 

+ (V) 

- 


^Nervos comumente afetados: III, oculomotor; IV, troclear; V, trigemeo; VI, abducente; M, mediano; R, radial; U, ulnar. 
^Inclui poliarterite nodosa e sindrome de Churg-Strauss. 

+, presente; -, ausente. 
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VASCULITE NECROSANTE SISTEMICA 

Este termo inclui poliarterite nodosa e angeites aler- 
gicas e granulomatose (smdrome de Churg-Strauss). 
A neuropatia ocorre em cerca de 50% dos pacientes, 
mais frequentemente como uma mononeuropatia 
multipla, que pode se manifestar com dor de inicio 
agudo em um ou mais nervos cranianos ou periferi- 
cos. A polineuropatia sensorimotora simetrica distal e 
menos comum. O tratamento deve iniciar assim que o 
diagnostico tenha sido feito; ele inclui prednisona, 60 
a 100 mg/dia por via oral, e ciclofosfamida, 2 a 3 mg/ 
dia por via oral. 

GRANULOMATOSE DE WEGENER 

A granulomatose de Wegener esta associada com mo¬ 
noneuropatia multipla ou polineuropatia em ate 30% 
dos casos. O tratamento e o mesmo da vasculite ne- 
crosante sistemica. 

ARTERITE DE CELULAS GIGANTES 

Este disturbio e considerado em detalhes no Capitulo 
6. Pode ocorrer uma mononeuropatia afetando os ner¬ 
vos cranianos que inervam os musculos extraoculares. 

ARTRITE REUMATOIDE 

A artrite reumatoide leva a neuropatia por aprisiona- 
mento (mais comumente envolvendo o nervo media- 
no) em cerca de 45% dos pacientes e a polineuropatia 
sensorimotora simetrica distal em cerca de 30%. A 
mononeuropatia multipla e uma caracteristica fre- 
quente em casos complicados por uma vasculite ne- 
crosante. 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

Esta patologia e discutida no Capitulo 4 como cau¬ 
sa de estados confusionais agudos. Uma neuropa¬ 
tia ocorre em ate 20% dos pacientes. O padrao mais 
comum e uma polineuropatia sensorimotora distal e 
simetrica. Uma polineuropatia ascendente, predomi- 
nantemente motora (smdrome de Guillain-Barre, ver 
anteriormente), tambem pode ocorrer, assim como 
uma mononeuropatia simples ou multipla, que fre¬ 
quentemente afeta os nervos ulnar, radial, isquiatico 
ou fibular (peroneal). 

SINDROME DE SJOGREN 

A smdrome de Sjogren envolve os nervos perifericos 
em cerca de 20% dos casos. A polineuropatia sensori¬ 
motora distal e simetrica e mais comum; uma neuro¬ 
patia por aprisionamento (afetando especialmente o 
nervo mediano) tambem e frequente, podendo ocor¬ 
rer uma mononeuropatia multipla. 


ESCLERODERMIA E DOENCA MISTA DO 
TECIDO CONECTIVO 

Esclerose sistemica progressiva (esclerodermia) e 
doen^a mista do tecido conectivo podem produzir 
mononeuropatia cranial, que frequentemente envolve 
o nervo trigemeo (V). 


NEUROPATIAS NEOPLASICAS E 
PARAPROTEINEMICAS 


COMPRESSAO E INFILTRACAO POR TUMOR 

A compressao nervosa e uma complica^ao comum do 
mieloma multiplo, do linfoma e do carcinoma. A in- 
vasao tumoral do epineuro pode ocorrer na leucemia, 
no linfoma e em varios canceres, particularmente no 
carcinoma da mama ou do pancreas. 

SINDROMES PARANEOPLASICAS 

Carcinoma (em especial cancer pulmonar de peque- 
nas celulas) e linfoma podem estar associados com 
neuropatias das quais se acredita serem imunologi- 
camente mediadas, com base na detec^ao de autoan- 
ticorpos contra antigenos neuronais em varios casos. 

^ Polineuropatia sensorial ou 
sensorimotora 

Esta condi^ao ocorre com carcinoma e linfoma. A po¬ 
lineuropatia pode ser um disturbio agudo ou cronico, 
algumas vezes assimetrico, e pode estar acompanhada 
de dor importante. Entre pacientes com uma polineu¬ 
ropatia sensorimotora cronica de causa incerta, cerca 
de 10% apresentam uma gamopatia monoclonal; mui- 
tos desses pacientes desenvolvem eventualmente um 
processo hematologico maligno, discutido adiante. 
O tratamento do processo maligno pode resultar em 
melhora da neuropatia. 

^ Neuropatia sensorial 

O carcinoma tambem pode causar neuropatia senso¬ 
rial, que afeta principalmente os corpos celulares dos 
neuronios sensoriais no ganglio de raiz dorsal e esta 
associada com a presen^a de anticorpos anti-Hu (ou 
ANNA-1) (Capitulo 8). Essa condi^ao rara pode ser 
a manifesta^ao de apresenta^ao de um cancer. Os sin- 
tomas iniciais de dor e adormecimento em geral co- 
me^am distalmente, mas algumas vezes iniciam pro- 
ximalmente ou na regiao da face. O disturbio progride 
durante dias ou varias semanas, levando a uma ataxia 
sensorial acentuada e ao comprometimento de todas 
as modalidades sensoriais. O envolvimento motor e 
tardio; uma disfun^ao autonomica e incomum. O ECS 
pode apresentar um perfil inflamatorio. O tratamen- 
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to, mesmo do tumor subjacente, normalmente e pou- 
co compensador. 

^ Neuronopatia motora e si'ndrome de 
Guillain-Barre 

O linfoma pode ser complicado pela neuronopatia 
motora, um disturbio das celulas do corno anterior. 
Doen^a de Hodgkin e linfadenopatia angio-imuno- 
blastica algumas vezes estao associadas a sindrome de 
Guillain-Barre, que responde ao mesmo tratamento 
de pacientes sem processo maligno. Este e outros dis- 
turbios paraneoplasicos (incluindo a sindrome mias- 
tenica de Lambert-Eaton, a neuromiotonia e a sindro- 
me da pessoa rigida) sao discutidos no Capitulo 9. 

^ Neuropatia autondmica 

Uma neuropatia autonomica tambem ocorre como 
um disturbio paraneoplasico, em especial em pacien¬ 
tes com cancer pulmonar de cdulas pequenas, e esta 
mais frequentemente relacionada com a presen^a de 
anticorpos anti-Hu. Ela e subdiagnosticada, muitas 
vezes se desenvolve em um cenario de outras sindro- 
mes paraneoplasicas e tern um prognostico pobre. Os 
sintomas podem incluir hipotensao, hipotensao or- 
tostatica, hipoventila^ao, sudorese termorreguladora 
anormal, apneia do sono, gastroparesia, pseudo-oclu- 
sao intestinal e arritmias cardiacas, algumas vezes le- 
vando a morte subita. Pacientes afetados nao melho- 
ram com imunoterapia, mesmo apos o tratamento do 
tumor subjacente. 

PARAPROTEINEMIAS 

Pacientes com neuropatia desmielinizante paraprotei- 
nemica, em especial uma neuropatia sensorial distal 
cronica, podem apresentar discrasia maligna de cHula 
plasmatica. A paraproteina provavelmente seja a base 
da neuropatia, quando se trata de uma imunoglobu- 
lina (Ig) M. Na presen^a de IgG ou IgA, a neuropatia 
pode ser clinica e eletrofisiologicamente indistingui- 
vel da polirradiculoneuropatia inflamatoria desmieli¬ 
nizante cronica e sua resposta ao tratamento e similar. 

Polineuropatia e uma complica^ao comum do 
mieloma multiple. Pacientes afetados por mieloma 
litico em geral sao do sexo masculino. O quadro cli- 
nico e o de uma polineuropatia sensorimotora sime- 
trica distal, a dor e uma caracteristica frequente, e os 
reflexos estao deprimidos. O disturbio costuma ser 
progressivo e leva ao obito em dois anos. 

Mieloma esclerotico pode ser acompanhado 
de uma polineuropatia desmielinizante cronica. O 
envolvimento motor predomina, mas as sensibilida- 
des vibratoria e postural tambem podem estar com- 
prometidas, e os reflexos estao deprimidos. A dor e 
menos comum que na neuropatia por mieloma litico. 


e os sintomas podem melhorar com o tratamento do 
cancer subjacente ou com plasmaferese. 

A sindrome POEMS (polineuropatia, organo- 
megalia, endocrinopatia, proteina M e altera^oes 
cutaneas [de skin changes]) pode complicar discrasias 
de cdula plasmatica, em especial o mieloma osteoes- 
clerotico. A polineuropatia sensorimotora pode mos- 
trar certas caracteristicas eletrofisiologicas distintas, 
como diminui^ao da velocidade de condu^ao, que e 
mais acentuada nos segmentos nervosos intermedia- 
rios do que nos distais e frequentemente responde ao 
tratamento. A irradia^ao ou ressec^ao local de um 
plasmocitoma isolado deve ser considerada, assim 
como melfalano com ou sem corticosteroides. 

Uma polineuropatia sensorimotora similar ^ue- 
la observada no mieloma litico tambem pode ocor- 
rer na macroglobulinemia de Waldenstrom ou na 
gamopatia monoclonal benigna. O tratamento com 
farmacos imunossupressores e plasmaferese algumas 
vezes e util. 

AMILOIDOSE 

A amiloidose nao hereditaria ocorre como um dis¬ 
turbio isolado (amiloidose generalizada primaria) ou 
em pacientes com mieloma multiplo, podendo estar 
associada com polineuropatia. A polineuropatia tam¬ 
bem e uma caracteristica da amiloidose hereditaria. 
As neuropatias amiloides sao consideradas posterior- 
mente, na se^ao sobre neuropatias hereditarias. 


NEUROPATIAS INDUZIDAS POR FARMACOS E 
NEUROPATIAS TOXICAS 


ALCOOLISMO 

A polineuropatia e uma das complica^oes neurolo- 
gicas mais comuns do alcoolismo cronico; ela pode 
ocorrer isoladamente ou em combina^ao com ou¬ 
tros disturbios neurologicos relacionados ao alcool, 
como a encefalopatia de Wernicke (Capitulo 4) ou a 
sindrome amnesica de Korsakoff (Capitulo 5). Existe 
controversia sobre as contribui^oes relativas da neu- 
rotoxicidade do alcool e da deficiencia nutricional as¬ 
sociada (especialmente da tiamina) na produ^ao de 
polineuropatia. 

A polineuropatia alcoolica costuma ser uma neu¬ 
ropatia sensorimotora distal simetrica. As pernas es¬ 
tao particularmente propensas a afec^ao, resultando 
em percep^ao defeituosa da sensibilidade vibratoria e 
tatil, alem de depressao ou ausencia dos reflexos do 
tendao do calcaneo. Em alguns casos, a fraqueza distal 
tambem esta aumentada, podendo ocorrer disfun^ao 
autonomica. Quando a dor e uma caracteristica pro- 
eminente, ela pode responder ao mesmo tratamento 
anteriormente descrito para a neuropatia dolorosa. 
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A abstinencia do alcool e a suplementa^ao com 
tiamina podem impedir a progressao dos sintomas. 

FARMACOS 

Como indicado na Tabela 10-2, foi relatado um gran¬ 
de mimero de farmacos que causam neuropatias. Al- 
guns merecem um comentario especifico. 

Dapsona, um farmaco usado no tratamento da 
hanseniase, pode produzir uma polineuropatia pri- 
mariamente motora que e reversivel. 

Hidralazina, um farmaco anti-hipertensivo, esta 
associada em algumas raras ocasioes com uma poli¬ 
neuropatia predominantemente sensorial, que tern 
sido atribuida a deficiencia de piridoxina induzida 
por farmacos e que melhora depois que o farmaco e 
suspenso. 

Isoniazida e um agente antituberculoso ampla- 
mente usado que interfere no metabolismo da piri¬ 
doxina e produz uma polineuropatia que afeta, prin- 
cipalmente, os neuronios sensoriais. Doses elevadas, 
variances hereditarias no metabolismo do farmaco e 
ma nutri^ao predispoem a essa complica^ao. A recu- 
pera^ao espontanea e a regra quando a administra^ao 
do farmaco e suspensa. A neuropatia induzida por 
isoniazida pode ser prevenida pela administra^ao 
concorrente de piridoxina, 100 mg/dia por via oral. 

Fenitoina e frequentemente mencionada como 
uma causa de polineuropatia, mas as evidencias para 
o tratamento da fenitoina como causa de neuropatia 
sintomatica sao raras. 

A toxicidade da piridoxina (vitamina Bg) tern 
sido implicada como a causa de uma neuropatia sen¬ 
sorial que compromete de modo desproporcional a 
sensibilidade vibratoria e postural. Esse disturbio em 
geral ocorre em pacientes tomando pelo menos 200 
mg de piridoxina ao dia - cerca de 100 vezes a ne- 
cessidade minima diaria. Ataxia sensorial, sinal de 
Romberg, sinal de Lhermitte e arreflexia do tendao 
do calcaneo sao achados comuns. A dor e menos co¬ 
mum, e o envolvimento motor nao e usual. Os sinto¬ 
mas costumam ser reversiveis apos meses ou anos se o 
abuso cessar, mas uma sindrome irreversivel tambem 
foi relatada apos a administra^ao intravenosa de altas 
doses de piridoxina. 

A vincristina produz uma polineuropatia na 
maioria dos pacientes que recebem o farmaco para 
o tratamento de cancer (geralmente hematologico). 
As manifesta^oes mais precoces sao sintomas senso¬ 
riais distais e perda de reflexos. Os deficits motores, 
no entanto, podem predominar na evolu^ao mais 
tardia. Constipa^ao e um achado comum e pode ser 
decorrente do envolvimento autonomo. A desconti- 
nuidade do farmaco ou sua administra^ao em uma 
dosagem reduzida com frequencia leva a melhora 
do quadro. 


TOXINAS 

Compostos organicos implicados como causas de po¬ 
lineuropatia incluem hexacarbonos presentes em sol- 
ventes e colas (p. ex., n-hexano, metil n-butil cetona) 
e organofosforados usados como plastificantes ou 
inseticidas (p. ex., fosfato de triortocresil). O envol¬ 
vimento sensorial e mais marcante na neuropatia por 
n-hexano, enquanto a neuropatia causada pelo fosfato 
de triortocresil afeta, primariamente, os nervos mo¬ 
tores. A neuropatia por organofosforados e discutida 
mais detalhadamente no Capitulo 9. 

Metais pesados tambem podem ser responsaveis 
por polineuropatia. A neuropatia causada por chum- 
bo, arsenico e talio e discutida no Capitulo 9. O ouro, 
que e usado no tratamento da artrite reumatoide, 
pode causar uma polineuropatia simetrica, e a cispla- 
tina (um analogo da platina com atividade anticancer) 
pode produzir uma neuropatia sensorial. 
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NEUROPATIAS HEREDITARIAS MOTORAS E 
SENSORIAIS 

Estas condi^oes sao denominadas neuropatias he¬ 
reditarias de Charcot-Marie-Tooth (CMT). Elas 
constituem um grupo geneticamente heterogeneo de 
disturbios que apresentam um fenotipo clinico seme- 
Ihante. Existe fraqueza e atrofia dos musculos distais 
dos membros, com ou sem perda sensorial; pes cavos 
e redu^ao ou ausencia dos reflexos tendinosos tam¬ 
bem podem ocorrer. Essas condi^5es sao divididas em 
tipos desmielinizantes (CMT-1) e neuronais (CMT- 
2), os ultimos poupando os neuronios sensoriais e 
lembrando a atrofia muscular espinal progressiva 
(Capitulo 9). Ambos os tipos tern um padrao de here- 
ditariedade autossomico dominante, embora aparen- 
temente ocorram casos esporadicos. 

A CMT-1 tern seu inicio na primeira decada de 
vida, seguindo uma evolu^ao lentamente progressiva 
e com gravidade variavel. Os nervos sao palpaveis e 
espessados em cerca de 50% dos casos. As velocidades 
de condu^ao nervosa estao acentuadamente reduzi- 
das. A CMT-1 e subdividida com base nos achados 
geneticos, mas a forma mais comum resulta de du- 
plica^ao de ou muta^ao no gene para a proteina pe- 
riferica mielina 22 {PMP22, de peripheral myelin pro- 
tein-22). 

A CMT-2 geralmente e menos grave que a CMT- 
1, esta associada com velocidades de condu^ao ner¬ 
vosa normais ou quase normais e nao causa aumento 
de tamanho dos nervos. As muta^oes mais comuns 
estao nos genes para membro IB da familia da cinesi- 
na (KIPIB, de kinesin family member IB) e mitofusina 
2 {MFN2). Tambem foram descritas variantes domi- 
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nantes ligadas ao X (CMT-X) e autossomicas recessi- 
vas (CMT-4). 

A doen^a de Dejerine-Sottas (HMSN3) tern seu 
inicio aos dois anos, com retardo no desenvolvimento 
motor, sendo caracterizada por uma neuropatia sen- 
sorimotora que frequentemente se estende aos mus- 
culos proximais, e esta associada com anormalidades 
esqueleticas, como a escoliose. Existe desmieliniza^ao 
grave dos nervos. Anteriormente, acreditava-se na 
existencia de um modo de hereditariedade autosso- 
mico recessivo, mas atualmente se aceita que exista 
um modo autossomico dominante, e as muta^oes res- 
ponsaveis envolvem os mesmos genes associados com 
CMT-1. 

NEUROPATIAS HEREDITARIAS SENSORIAIS E 
AUTONOMICAS 

Estas neuropatias tambem se apresentam com varias 
formas. Na neuropatia hereditaria sensorial e autono¬ 
ma tipo I (HSAN, de hereditary sensory and autono¬ 
mic neuropathy), existe uma hereditariedade domi¬ 
nante, uma evolu^ao gradualmente progressiva, com 
inicio na idade adulta jovem e com perda simetrica da 
sensihilidade distal para a dor e a temperatura, com 
preserva^ao relativa do toque leve. Ulceras perfuradas 
sohre pontos de pressao e infec^oes indolores das ex- 
tremidades sao comuns. Os reflexos tendinosos estao 
deprimidos, mas o disturbio motor (quando existe) e 
pequeno. Este fenotipo esta associado com muta^oes 
nos genes que codificam para as subunidades seri- 
na palmitoil-transferase de cadeia longa (SPTLCl e 
SPTLC2, de serine palmitoyltransferase long-chain), a 
GTPase atlastina-1 (ALTl) ou a DNA-metiltransfera- 
se 1 (DNMTl). 

Na HSAN tipo II, a hereditariedade e recessiva, 
o inicio e na idade de lactente ou na primeira infancia, 
todas as modalidades sensoriais estao afetadas, e os 
reflexos tendinosos estao perdidos. Os genes afetados 
sao a proteina-quinase 1 lisina-deficiente (WNKl) 
e a familia com sequencia similar 134, membro B 
{FAM134B). 

A HSAN tipo III (sindrome de Riley-Day, di- 
sautonomia familiar) e um disturbio recessivo que 
come^a na infancia, sendo caracterizado por disfun- 
^ao autonomica importante (ausencia de lacrimeja- 
mento, labilidade termica e tensional), ausencia da 
gusta^ao, comprometimento da sensihilidade termica 
e dolorosa e arreflexia. O disturbio e ligado a muta- 
^oes no gene IKBKAP (do ingles inhibitor of kappa 
light polypeptide gene enhancer in B cells, kinase com¬ 
plex-associated protein ). 

A HSAN tipo IV esta associada com insensibi- 
lidade congenita a dor e ausencia de sudorese, tendo 
sido relacionada a muta^oes recessivas no gene que 
codifica um receptor da tirosina-quinase para o fator 


de crescimento do nervo (NTRKl). Muitos dos pa- 
cientes com essa condi^ao apresentam disfun^ao cog- 
nitiva. Pode ocorrer morte por hipertermia. 

A HSAN tipo V lembra o tipo IV, mas nao ocor- 
rem anormalidades cognitivas. A muta^ao encontra- 
-se na subunidade p do gene fator de crescimento do 
nervo (NGFB, de nerve growth factor ^-subunit). 

AMILOIDOSE 

Uma polineuropatia pode ocorrer nas formas here- 
ditarias e nao hereditarias da amiloidose. Como as 
fibras nervosas autonomicas e sensoriais de pequeno 
diametro tern uma probabilidade especial de serem 
envolvidas, a sensihilidade dolorosa, a sensihilidade 
termica e as fun^oes autonomicas estao predomi- 
nantemente afetadas. A apresenta^ao clinica costuma 
ocorrer com parestesias distais, disestesias e dormen- 
cia; hipotensao postural; comprometimento da sudo¬ 
rese termorreguladora e disturbios vesicais, intestinais 
ou da fun^ao sexual. Eventualmente, pode ocorrer 
fraqueza e atrofia distal. Os reflexos tendinosos fre¬ 
quentemente estao preservados ate um estagio relati- 
vamente tardio. Uma neuropatia por aprisionamento, 
em especial a sindrome do tiinel do carpo, pode se 
desenvolver como uma consequencia dos depositos 
amiloides. 

Na amiloidose primaria, o diagnostico e feito 
pela identifica^ao de depositos amiloides nos tecidos; 
o exame da gordura abdominal aspirada costuma ser 
o primeiro passo. O tratamento inclui agentes alqui- 
lantes ou transplante de cdulas-tronco de sangue pe- 
riferico. Na amiloidose hereditaria (familiar), o exame 
genetico para muta^oes da transtirretina (TTR) e mais 
util para o estabelecimento do diagnostico do que a 
analise de tecidos para deposi^ao amiloide. O trata¬ 
mento por meio de transplante hepatico ortotopico e 
eficaz. 

ATAXIA DE FRIEDREICH 

A ataxia de Friedreich em geral tern um modo de he¬ 
reditariedade recessivo, mas ocasionalmente ocorre 
com hereditariedade dominante. Ela normalmen- 
te e causada por uma repeti^ao trinucleotideo GAA 
expandido em uma regiao nao codificadora do gene 
para a frataxina (FXN), uma proteina mitocondrial. 
No entanto, existe alguma heterogeneidade fenotipi- 
ca, e a expansao nao foi encontrada em alguns casos, 
sugerindo que outros fatores geneticos ou ambientais 
algumas vezes possam ser responsaveis. Desenvolve- 
-se uma marcha ataxica, seguida de desajeitamento 
das maos e outros sinais de disfun^ao cerebelar. O en- 
volvimento de fibras sensoriais perifericas leva a defi¬ 
cits sensoriais nos membros, com reflexos tendinosos 
deprimidos ou ausentes. Tambem pode haver fraque- 
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za nas pernas e nas respostas extensoras plantares, 
decorrente de envolvimento motor central. Essa con- 
di^ao foi considerada detalhadamente no Capitulo 8. 

NEUROPATIA HEREDITARIA COM 
PREDISPOSICAO A PARALISIA POR PRESSAO 

Este e um disturbio geneticamente heterogeneo, que 
costuma estar relacionado com a dele^ao da protema 
periferica da mielina 22 {PMP22). A hereditariedade 
se da de modo autossomico dominante com expres- 
sao variavel. Os pacientes apresentam mononeuro- 
patias simples on multiplas, que ocorrem apos leve 
pressao ou estiramento dos nervos, e os estudos ele- 
trofisiologicos revelam que as anormalidades sao mais 
disseminadas do que clinicamente evidentes. 

DISTURBIOS METABOLICOS 

Na porfiria intermitente aguda, que e transmitida 
por hereditariedade recessiva, a manifesta^ao neu- 
rologica inicial costuma ser uma polineuropatia que 
(em geral) envolve mais fibras motoras que sensoriais. 
Os sinais e sintomas sensoriais podem ser predomi- 
nantemente proximais ou distais. Os nervos periferi- 
cos tambem podem estar afetados na porfiria varie- 
gata. A neuropatia causada pela porfiria foi discutida 
com mais detalhes no Capitulo 9. 

Duas lipidoses recessivas estao associadas a po¬ 
lineuropatia com inicio comum na idade lactente 
ou na infancia. Esses disturbios sao a leucodistrofia 
metacromatica, que resulta de deficiencia da enzima 
arilsulfatase A, e a doen^a de Krabbe, que e decor- 
rente de deficiencia da galactocerebrosideo-p-galac- 
tosidase. Ambas as condi^oes sao herdadas de forma 
autossomica recessiva. 

As deficiencias de lipoproteinas que causam po¬ 
lineuropatia incluem a abetalipoproteinemia, que 
esta associada com acantocitose, ma absor^ao, retinite 
pigmentosa e ataxia cerebelar, e a doen^a de Tangier, 
que produz catarata, descolora^ao amarelo-alaranjada 
das tonsilas e hepatoesplenomegalia. Estas sao condi- 
^oes recessivas autossomicas. 

A doen^a de Refsum e um disturbio autosso¬ 
mico recessivo relacionado ao comprometimento do 
metabolismo do acido fitanico. Ela produz polineu¬ 
ropatia, ataxia cerebelar, retinite pigmentosa e ictiose. 
Pode ser tratada pela restri^ao de fitol na dieta. Plas- 
maferese, para reduzir os estoques corporals de acido 
fitanico, pode ser util no inicio do tratamento. 

A doen^a de Fabry e uma deficiencia hereditaria 
recessiva, ligada ao X, da enzima |3-galactosidase A. 
Ela resulta em uma neuropatia sensorial e autonomica 
dolorosa e em um aumento da incidencia de acidente 
vascular cerebral. O gene afetado e o a-galactosidase 
A (GLA). Determina^oes farmacologicas (discutidas 
anteriormente) podem ser uteis no tratamento da dor 


que caracteriza esse disturbio. A terapia de reposi^ao 
enzimatica com agalsidase p, uma enzima a-galac¬ 
tosidase A humana recombinante, pode ser util para 
reduzir a dor (assim como para estabilizar ou melho- 
rar a fun^ao cardiaca e renal), mas as rela^oes do tra¬ 
tamento com o resultado em longo prazo ainda nao 
estao claras. 


NEUROPATIAS POR APRISIONAMENTO 


Certos nervos perifericos sao particularmente susce- 
tiveis a lesoes mecanicas em locals vulneraveis. O ter- 
mo neuropatia por aprisionamento e usado quando 
o nervo e comprimido, estirado ou angulado por es- 
truturas anatomicas adjacentes em tal extensao, o que 
resulta em disfun^ao. Existem numerosas neuropatias 
por aprisionamento e, em muitas, as queixas clinicas 
iniciais ou mais evidentes sao os sintomas sensoriais 
ou a dor. Algumas das sindromes mais comuns sao 
descritas a seguir. 


SINDROMES DE APRISIONAMENTO NO 
MEMBRO SUPERIOR 


COMPRESSAO DO NERVO MEDIANO 

A compressao do nervo mediano ocorre no tunel do 
carpo, na regiao do punho. A sindrome do tiinel do 
carpo e comum durante a gesta^ao e pode ocorrer 
como uma complica^ao de traumatismo, artrite dege- 
nerativa, tenossinovite, diabetes melito, mixedema e 
acromegalia. Os sintomas precoces sao dor e pares- 
tesias confinadas a distribui^ao do nervo mediano na 
mao, ou seja, envolvem primariamente o polegar, o 
indicador e o dedo medio, assim como a metade la¬ 
teral do dedo anular (ver Apendice). Pode haver dor 
no antebra^o e, em alguns pacientes, dor no bra^o, 
no ombro e no pesco^o. Os sintomas costumam ser 
bastante problematicos a noite, podendo despertar 
o paciente. Com o avan^ar da neuropatia, podem se 
desenvolver fraqueza e atrofia dos musculos tenares. 

O exame revela comprometimento da sensibi- 
lidade cutanea na distribui^ao do nervo mediano na 
mao e, com envolvimento motor, fraqueza e atrofia 
do musculo abdutor curto do polegar e do musculo 
oponente do polegar (ver Apendice). Pode haver um 
sinal de Tinel positivo (a percussao do nervo junto ao 
punho causa parestesias em sua distribui^ao) ou uma 
resposta positiva a manobra de Phalen (a flexao do 
punho durante um minuto exacerba ou reproduz os 
sintomas). 

O diagnostico em geral pode ser confirmado por 
estudos eletrofisiologicos, mostrando diminui^ao da 
velocidade de condu^ao sensorial ou motora junto ao 
punho; pode haver sinais de denerva^ao parcial croni- 
ca nos musculos da mao supridos pelo nervo mediano. 
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Quando os sintomas nao respondem as inje^5es 
locals de corticosteroides ou a manobras simples, 
como o uso noturno de uma tala para o punho, pode 
ser necessaria a descompressao cirurgica do tunel do 
carpo. 

NEUROPATIA INTERDIGITAL 

A neuropatia interdigital pode levar a dor em um ou 
dois dedos; o exame revela hiperpatia ou compro- 
metimento da sensibilidade cutanea na distribui^ao 
apropriada do nervo ou dos nervos. Tal neuropatia 
pode resultar de aprisionamento no tunel intermeta- 
carpal da mao, traumatismo direto, tenossinovite ou 
artrite. 

O tratamento com infiltra^ao local com corticos¬ 
teroides algumas vezes e util, mas a neurolise e neces¬ 
saria em casos graves. 

NEUROPATIA ULNAR 

Uma disfun^ao do nervo ulnar junto ao cotovelo leva 
a parestesias, hipoestesia e dor noturna no dedo mi- 
nimo e na borda ulnar da mao. A dor tambem pode 
ocorrer junto ao cotovelo. Os sintomas frequentemen- 
te sao intensificados pela flexao do cotovelo ou pelo 
uso do bra^o. 

O exame pode revelar perda sensorial na regiao 
ulnar da mao e fraqueza no musculo adutor do po- 
legar, dos musculos flexores profundos do quarto e 
quinto quirodactilo e dos musculos intrinsecos da 
mao (ver Apendice). A lesao pode resultar de pressao 
externa, do aprisionamento dentro do tunel cubital e 
de deformidade cubital valga, causando uma lesao por 
estiramento cronico do nervo. Exames eletrodiagnos- 
ticos podem ser uteis na localiza^ao da lesao. 

Evitar pressao sobre o cotovelo ou flexao e exten- 
sao repetitiva do cotovelo, em alguns casos em com- 
bina^ao com o uso de uma tala em extensao do coto¬ 
velo, muitas vezes e suficiente para evitar a progressao 
e aliviar os sintomas. A descompressao cirurgica do 
nervo ulnar ou a transposi^ao do nervo ulnar para a 
superficie flexora do bra^o tambem podem ser uteis, 
dependendo da causa e da gravidade da lesao e da du- 
ra^ao dos sintomas. 

Uma lesao ulnar tambem pode se desenvolver no 
punho ou na palma da mao, em associa^ao com trau¬ 
matismo repetitivo, artrite ou compressao decorrente 
de ganglios ou tumores benignos. O envolvimento do 
ramo terminal profundo na palma da mao leva a um 
deficit motor nos musculos da mao inervados pelo 
nervo ulnar, que nao pertencem ao grupo hipotenar, 
onde uma lesao palmar mais proximal afeta tambem 
os musculos hipotenares; nao existe deficit sensorial. 
Com lesoes junto ao punho, envolvendo o proprio 
nervo ulnar ou seus ramos superficiais e profundos, 
ocorrem altera^oes sensoriais e motoras na mao. No 


entanto, a sensibilidade sobre a superficie dorsal da 
mao nao esta afetada, pois o ramo cutaneo para esta 
regiao se origina proximo ao punho. O tratamento ci- 
rurgico e util para aliviar a compressao de um ganglio 
ou tumor benigno. 

NEUROPATIA RADIAL 

O nervo radial pode ser comprimido na axila por 
pressao exercida por muletas ou outras causas; isto 
costuma ser observado em alcoolistas ou adictos que 
adormecem com o bra^o sobre uma superficie dura 
(a assim chamada “paralisia do sabado a noite”). O 
deficit resultante e primariamente motor, com fra¬ 
queza ou paralisia ocorrendo nos musculos supridos 
pelo nervo, mas altera^oes sensoriais tambem podem 
ocorrer, em especial em uma pequena regiao no dor- 
so da mao, entre o polegar e o dedo indicador (ver 
Apendice). 

O tratamento envolve a preven^ao da compres¬ 
sao do nervo. A recupera^ao em geral ocorre esponta- 
nea e completamente, exceto quando uma lesao muito 
grave tiver resultado em degenera^ao axonal. A rea- 
liza^ao de fisioterapia e o uso de uma tala de punho 
podem ser uteis ate que ocorra a recupera^ao. 

SINDROME DO DESFILADEIRO TORACICO 

Na smdrome do desfiladeiro toracico, uma coste- 
la cervical, faixa ou outra estrutura anatomica pode 
comprimir a parte inferior do plexo braquial. Os 
sintomas incluem dor, parestesias e adormecimen- 
to em distribui^ao de C8 e T1 (Figura 10-4). Pode 
haver fraqueza difusa nos musculos intrinsecos da 
mao, envolvendo principalmente os musculos na 
eminencia tenar e, como consequencia, simulando 
uma sindrome do tunel do carpo. No Capitulo 9, 
a se^ao sobre sindrome da costela cervical contem 
mais detalhes. 


SINDROMES DE APRISIONAMENTO NO 
MEMBRO INFERIOR 


NEUROPATIA FIBULAR (PERONEAL) 

Lesoes do nervo fibular (peroneal) podem ocorrer 
secundariamente a traumatismos ou pressao sobre o 
joelho, junto a cabe^a da fibula. A fraqueza ou para¬ 
lisia do pe resultante - e a eversao do pe - e acompa- 
nhada por comprometimento da sensibilidade sobre 
o dorso do pe e na regiao anteroinferior da perna (ver 
Apendice). A flexao do tornozelo esta preservada, as¬ 
sim como a inversao do pe. 

O tratamento e puramente de suporte. E impor- 
tante proteger o nervo de les5es ou compressoes futu- 
ras. Pacientes com pe caido podem necessitar de uma 




33 


NEUROLOGIA CUNICA 


bandagem de apoio ate que se recuperem. A recupe- 
ra^ao ocorre de modo espontaneo com o decorrer do 
tempo e geralmente e completa, a nao ser que a lesao 
seja grave o suficiente para causar degenera^ao axonal 
acentuada. 

^ Smdrome do tunel do tarso 

O nervo tibial posterior ou seus ramos podem ser 
comprimidos entre o soalho e o teto ligamentar do 
tunel do tarso, que esta localizado junto ao tornoze- 
lo, imediatamente abaixo e atras do maleolo lateral. A 
queixa comum e de queima^ao no pe, principalmente 
a noite, algumas vezes acompanhada de fraqueza nos 
musculos intrinsecos do pe. O diagnostico em geral 
pode ser confirmado eletrofisiologicamente. Se o tra- 
tamento com inje^ao local de esteroides nao for util, 
pode ser necessaria uma descompressao cirurgica. 

NEUROPATIA FEMORAL 

Uma neuropatia femoral isolada pode ocorrer em 
associa^ao com diabetes melito, doen^a vascular, 
diateses hemorragicas (p. ex., hemofilia ou tratamen- 
to com farmacos anticoagulantes) ou neoplasias retro- 
peritoneais. Os sinais e sintomas mais evidentes estao 
relacionados a fraqueza no musculo quadriceps, com 
reflexo patelar reduzido ou ausente, mas podem exis- 
tir disturbios sensoriais na regiao anterior e medial da 
coxa e na parte medial da perna. O tratamento e o da 
causa subjacente. 

NEUROPATIA SAFENA 

O nervo safeno e um ramo sensorial terminal do ner¬ 
vo femoral e supre a sensibilidade cutanea da regiao 
medial da perna na regiao do joelho e abaixo dele 
(Figura 10-4). A lesao mecanica do nervo pode ocor¬ 
rer em diversos pontos ao longo de seu trajeto; desse 
modo, os pacientes se queixam de dor ou disturbio da 
sensibilidade na distribui^ao do nervo. Fraqueza na 
fun^ao do musculo quadriceps (ou seja, extensao do 
joelho; ver Apendice) indica envolvimento de nervo 
femoral e nao tanto do nervo safeno. Nao existe trata¬ 
mento especifico, mas o nervo deve ser protegido de 
les5es futuras. 

NEUROPATIA CUTANEA FEMORAL LATERAL 

O nervo cutaneo femoral lateral supre a sensibilida¬ 
de da margem externa da coxa (ver Apendice). Sua 
fun^ao pode ser comprometida pela angula^ao ex- 
cessiva ou pela compressao por estruturas anatomi- 
cas vizinhas, especialmente na gravidez ou em outras 
condi^oes que causam acentua^ao da lordose lombar. 
Isso leva a dor e parestesias na regiao lateral da coxa. 
Esta sindrome, conhecida como meralgia parestesi- 


ca, pode ser tratada com medidas sintomaticas como 
um simples analgesico via oral. Sua evolu^ao costu- 
ma ser autolimitada, mas em casos ocasionais pode 
progredir para um adormecimento indolor irregular 
e permanente. 

NEUROPATIA OBTURATORIA 

Um traumatismo do nervo obturatorio - por exemplo, 
por meio de fratura pdvica ou procedimento cirurgi- 
co - pode levar a dor irradiada da virilha em dire^ao 
inferior, ate a regiao interna da coxa. Uma hernia de 
obturatorio ou osteite pubica pode causar um distur¬ 
bio semelhante; existe fraqueza acompanhante nos 
musculos adutores da coxa (ver Apendice). 


^ LESOES RADICULARES E DO PLEXO 
LESOES COMPRESSIVAS E TRAUMATICAS 


Os disturbios clinicos resultantes de prolapso agudo 
de disco intervertebral, espondilose cervical, plexopa- 
tia traumatica, sindrome da costela cervical e amio- 
trofia neuralgica sao discutidos no Capitulo 9. Alem 
dessas condi^oes, pacientes com cancer metastatico 
podem desenvolver lesoes radiculares ou do plexo, 
decorrentes de compressao pelo tumor ou de trauma¬ 
tismo induzido pela radioterapia. 

Lesoes radiculares normalmente sao de nature- 
za compressiva e em geral ocorrem no cenario de uma 
meningite neoplasica, que e discutida no Capitulo 4. 

Plexopatia braquial pode resultar de infiltra- 
9 ao tumoral do plexo braquial, especialmente por 
cancer pulmonar ou de mamas, causando dor grave 
no bra^o e, algumas vezes, disestesia. Como o envol¬ 
vimento baixo do tronco do plexo e mais comum, os 
sintomas em geral ocorrem dentro dos dermatomos 
C8 e Tl, e a sindrome de Horner (Capitulo 7) esta 
presente em 50% dos casos. Como causa, deve-se 
suspeitar de uma lesao por irradia^ao em vez de 
invasao direta pelo tumor quando a por^ao superior 
do tronco ou do plexo braquial (raizes nervosas C5 
e C6) esta envolvida, quando a fraqueza e o sintoma 
de apresenta^ao, quando ocorre edema do bra^o ou 
quando os sintomas se desenvolvem dentro de um 
ano apos completar a radioterapia com uma dose to¬ 
tal de mais de 6.000 R. 

A plexopatia lombossacra costuma ser obser- 
vada em pacientes com sarcoma ou carcinoma color- 
retal, cervical, uterino ou ovariano. As caracteristicas 
clinicas que sugerem invasao tumoral nesse cenario 
incluem dor precoce e grave, envolvimento unilateral, 
edema da perna e uma massa retal palpavel. A lesao 
por radia^ao esta mais comumente associada com 
fraqueza precoce e importante na perna e sintomas 
bilaterais. 




OISTURBIOS SENSORIAIS 


TABES DORSALIS 


Este tipo de neurossifilis, atualmente raro, caracte- 
riza-se principalmente pelos sinais e sintomas senso- 
riais que indicam envolvimento acentuado das raizes 
posteriores, em especial na regiao lombossacra, resul- 
tando em degenera^ao das colunas posteriores da me- 
dula espinal. Queixas comuns sao de dores somaticas 
inconstantes, subitamente lancinantes, e incontinen- 
cia urinaria. Crises viscerais tambem podem ocorrer 
e sao caracterizadas por dor abdominal excruciante. 

O exame revela acentuado comprometimento da 
sensibilidade vibratoria e postural nas pernas, asso- 
ciado com marcha ataxica e sinal de Romberg. A sen¬ 
sibilidade dolorosa profunda esta prejudicada, mas a 
sensibilidade superficial costuma estar preservada. A 
bexiga frequentemente esta repleta a palpa^ao; como 
esta flacida e insensivel, existe uma incontinencia de 
sobrefluxo. Os reflexos tendinosos estao abolidos, e 
os membros sao hipotonicos. A perda sensorial e a 
hipotonia podem levar a ocorrencia de articula^oes 
hipertroficas (Charcot). Em muitos pacientes exis- 
tem outros sinais de neurossifilis, incluindo pupilas de 
Argyll Robertson, atrofia optica, ptose, oftalmoplegia 
variavel e, em alguns casos, altera^oes piramidais e 
mentais decorrentes do envolvimento cerebral (tabo- 
paresia), como discutido no Capitulo 5. O tratamento 
e o da infec^ao subjacente. 


DOENCA DE LYME 


A doen^a de Lyme, semelhante a sifilis, e uma infec- 
^ao por espiroquetas que produz doen^a do sistema 
nervoso central e periferico. O envolvimento do siste¬ 
ma nervoso central se manifesta por meio de menin- 
gite ou meningoencefalite, como discutido no Capitu¬ 
lo 4. A doen^a de Lyme tambto esta associada com 
mono ou polirradiculopatia inflamatoria, plexopatia 
braquial (Capitulo 9), mononeuropatia (incluindo 
paralisia facial) e mononeuropatia multipla. A radi- 
culopatia resulta em dor, perda sensorial ou disestesia 
nos dermatomos associados; ela tambem pode causar 
fraqueza focal. Podem estar envolvidas uma ou mais 
raizes nervosas cervicais, toracicas ou lombares. A 
eletromiografia pode confirmar a presen^a de radi- 
culopatia, e exames sorologicos estabelecem a doen^a 
de Lyme como a causa. O tratamento esta descrito no 
Capitulo 4. 


MIELOPATIAS 


As mielopatias podem se apresentar com dor ou com 
uma variedade de queixas sensoriais e disturbios mo- 
tores. Os achados clinicos devem sugerir o nivel da 
lesao, mas uma investiga^ao posterior pode ser ne- 
cessaria para delinear melhor a doen^a e determinar 


sua natureza. Mielopatias compressivas, isquemicas, 
inflamatorias, desmielinizantes e traumaticas sao dis- 
cutidas no Capitulo 9. 


SIRINGOMIELIA 


A siringomielia e a cavita^ao da medula espinal. A 
siringomielia comunicante, com comunica^ao entre 
o canal medular central e a cavidade, e um disturbio 
hidrodinamico das vias do liquido cerebrospinal. Na 
siringomielia nao comunicante, existe uma dilata^ao 
cistica da medula, que nao esta em comunica^ao com 
as vias de ECS. 

O disturbio clinico resultante depende do local 
da cavita^ao. Em geral, existe uma perda sensorial 
dissociada no nivel da lesao; a sensibilidade ao teste 
com picadas de alfinete e a sensibilidade termica estao 
prejudicadas, mas a sensibilidade de tato leve esta pre¬ 
servada (Figura 10-5). A perda sensorial pode ser re- 
fletida pela presen^a de ulceras cutaneas insensiveis a 
dor, cicatrizes, edema, hiperidrose, articula^Oes neu- 
ropaticas, reabsor^ao das falanges terminais e outros 
disturbios. Fraqueza e atrofia dos musculos ocorrem 
no nivel da lesao, em decorrencia do envolvimento 
dos cornos anteriores da medula (Figura 10-5). 

Um deficit piramidal e disturbios esfincterianos 
algumas vezes ocorrem abaixo do nivel da lesao, em 
decorrencia da gliose ou da compressao das vias cor- 
ticospinais nas colunas medulares laterals. Os refle¬ 
xos tendinosos podem estar deprimidos ao nivel da 
lesao - em decorrencia da interrup^ao de suas vias 
aferentes, centrals ou eferentes - e aumentados abaixo 
da lesao. A escoliose e um acompanhante comum da 
cavita^ao medular. 

A cavita^ao comumente ocorre na regiao cervi¬ 
cal; isso pode causar uma distribui^ao em manto da 
perda sensorial sobre um ou ambos os ombros, dor 
cervical difusa e dor radicular nos bravos; o envolvi¬ 
mento do seguimento T1 leva a sindrome de Horner 
ipsilateral. Se a cavita^ao envolver a regiao baixa do 
tronco cerebral (siringobulbia), tambem pode ocor¬ 
rer atrofia ipsilateral da lingua, fraqueza no palato, 
paralisia de corda vocal, perda sensorial trigeminal 
dissociada e outras evidencias de envolvimento do 
tronco cerebral. 

Siringomielia comunicante frequentemente 
esta associada com anomalias do desenvolvimen- 
to do tronco cerebral e na regiao do forame magno 
(como a malforma^ao de Arnold-Chiari; Capitulo 
8) ou com aracnoidite cronica das cisternas basais. 
A malforma^ao de Arnold-Chiari pode levar a hi- 
drocefalia, ataxia cerebelar, deficits piramidais e 
sensoriais nos membros e anormalidades dos nervos 
cranianos inferiores, isoladamente ou em qualquer 
combina^ao. A tomografia computadorizada (TC) 
revela uma fossa posterior pequena e um aumento 
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de tamanho do forame magno; outras altera^oes es- 
queleticas podem estar presentes na base do cranio 
e na coluna cervical superior. A ressonancia magne- 
tica (RM) re vela a siringomielia e a malforma^ao de 
Arnold-Chiari, com deslocamento caudal do quarto 
ventriculo e hernia^ao das tonsilas cerebelares pelo 
forame magno. 

A siringomielia nao comunicante e decorrente de 
traumatismo, tumores intramedulares ou aracnoidite 
espinal (Figura 10-8). A siringomielia pos-traumatica 
em geral ocorre em pacientes com graves deficits neu- 
rologicos preexistentes decorrentes de traumatismo 
vertebral apos um intervalo de anos, embora possa se 
desenvolver em apenas alguns meses apos o trauma¬ 
tismo original, contudo isso e raro. A apresenta^ao se 
da com aumento de um deficit previamente estavel; 
fraqueza, comprometimento da sensibilidade e espas- 
ticidade frequentemente evidentes, e dor radicular, 
que pode ser angustiante. Um aumento do tamanho 
medular e encontrado na RM de pacientes com cavi- 
ta^ao relacionada a lesao previa ou neoplasias intra¬ 
medulares. 

O tratamento depende da causa subjacente. A 
descompressao de uma siringomielia distendida pode 
fornecer algum beneficio transitorio. No caso de si¬ 
ringomielia comunicante associada com a malforma- 
^ao de Arnold-Chiari, a remo^ao da borda posterior 
do forame magno e a amputa^ao das tonsilas cere¬ 
belares algumas vezes podem ser uteis. A cavidade 
medular deve ser drenada e, se necessario, deve ser 



A Figura 10-8 RM da coluna vertebral, ponderada em 
T1, corte sagital, demonstrando uma grande siringomielia 
septada na medula lombar de um paciente com tubercu- 
lose disseminada. (Cortesia de A. DiBernardo.) 


feito um revestimento para o quarto ventriculo. A si¬ 
ringomielia pos-traumatica e tratada cirurgicamente 
quando causa deficit neurologico progressive ou dor 
intoleravel. Varias abordagens cirurgicas tern sido 
usadas, incluindo diversos procedimentos de drena- 
gem da cavidade medular, mielotomia e forma^ao de 
meningocele cirurgica. A dor radicular e os disturbios 
sensoriais costumam melhorar, enquanto a espastici- 
dade responde menos satisfatoriamente. 


DEGENERACAO COMBINADA SUBAGUDA 


A deficiencia de vitamina (Figura 10-9) pode 
resultar de um disturbio da absor^ao pelo trato gas- 
trintestinal, como ocorre na anemia perniciosa ou 
decorrente de cirurgia gastrintestinal, espru ou infec- 
^ao pela tenia do peixe"^; ela tambem pode ser causada 
por uma dieta estritamente vegetariana. A deficiencia 
de vitamina pode levar a degenera^ao combinada 
aguda ou subaguda das colunas posteriores e laterais 
da medula espinal. 

O inicio de uma degenera^ao combinada su¬ 
baguda se da com parestesias e fraqueza distal nas 
extremidades (o envolvimento das maos ocorre pre- 
cocemente), seguidas pelo desenvolvimento de para- 
paresias espasticas, com ataxia decorrente do com¬ 
prometimento da sensibilidade postural nas pernas. 
O sinal de Lhermitte pode estar presente, e um exame 
revela um deficit combinado da coluna posterior (sen¬ 
sibilidade vibratoria e postural articular) e das pernas. 
As respostas plantares sao extensoras, mas os reflexos 
tendinosos podem estar aumentados ou deprimidos, 
dependendo do local e da gravidade do envolvimento. 
Os sinais de envolvimento medular podem ser acom- 
panhados por escotoma centrocecal ou atrofia optica 
decorrente do envolvimento do nervo optico (II), por 
altera^oes comportamentais ou psiquiatricas (Capitu- 
lo 4) ou por neuropatia periferica. As manifesta^oes 
neurologicas sao acompanhadas por anemia megalo- 
blastica macrocitica, mas essa condi^ao nem sempre 
esta presente. 

O nivel serico de vitamina B ^2 ^ baixo nos casos 
nao tratados. Quando a causa e por ma absor^ao de 
vitamina o teste de Schilling e anormal, e em geral 
existe uma acloridria gastrica com anemia pernicio¬ 
sa. No entanto, os achados neurologicos podem ser 
normais, em especial quando administrados suple- 
mentos de acido folico. Os exames eletrofisiologicos 
podem confirmar o envolvimento de nervo periferico, 
e potenciais evocados somatossensoriais derivados do 
nervo mediano ou tibial podem mostrar anormalida- 
des indicativas de disfun^ao da coluna posterior. Al¬ 
gumas vezes, a RM vertebral mostra anormalidades 
nas colunas posteriores. 


N. de T.: Difilobotriase. 
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▲ Figura 10-9 Mielopatia por deficiencia de vitami- 
na em uma mulher de 30 anos, presa a cadeira de 
rodas em decorrencia de uma mielopatia progressiva 
com 18 meses de evolucao. Nivel serico de vitamina B-, 2 : 
60 pg/mL. RM da coluna cervical e toracica inferior, pon- 
derada em T1 e contrastada com gadolineo, mostrando 
contraste acentuado da medula posterior. (Imagem cor- 
tesia de R. Laureno.) 

O tratamento e feito com vitamina adminis- 
trada diariamente por via intramuscular (50 a 1.000 
|jLg) durante duas semanas, depois semanalmente 
(100 pig) durante dois meses e, entao, uma vez ao mes 
(100 |jLg). Nota-se que a suplementa^ao com acido fo- 
lico nao e util no disturbio neurologico; o acido folico 
pode mascarar a anemia associada. 

Um disturbio similar pode resultar do abuso de 
oxido nitroso, que leva a inativa^ao da vitamina B^ 2 - 
O tratamento tern como foco a preven^ao de exposi- 
^ao futura ao oxido nitroso. 

A deficiencia de cobre tambem pode levar a 
degenera^ao combinada subaguda. Essa deficiencia 
pode seguir hiperalimenta^ao parenteral, insuficien- 
cia de cobre com alimenta^ao enteral, ma absor^ao, 
cirurgia gastrica ou ingestao excessiva de zinco, que 
inibe a absor^ao intestinal do cobre. O diagnostico e 
confirmado por niveis sericos baixos de cobre e ce- 
ruloplasmina, alem da excre^ao urinaria de cobre. O 
tratamento envolve suplementa^ao de cobre e modifi- 
ca^ao de quaisquer fatores de risco, o que leva a esta- 
biliza^ao do deficit neurologico. 


OISTURBIOS CEREBRAIS 


Os sintomas sensoriais podem estar relacionados a di- 
versas doen^as envolvendo o tronco cerebral ou os he- 
misferios cerebrals (p. ex., acidente vascular cerebral). 
As caracteristicas clinicas do deficit sensorial foram 
descritas anteriormente neste capitulo e, com a natu- 
reza e a extensao de qualquer sinal neurologico acom- 
panhante, devem sugerir o local provavel da lesao. 


si'ndromes dolorosas 


A dor decorrente de processos infecciosos, inflama- 
torios ou neoplasicos e uma caracteristica de muitas 
doen^as viscerais e pode ser um componente eviden- 
te de certas doen^as neurologicas ou psiquiatricas. 
Estas sindromes tambem podem ocorrer sem causa 
evidente. 

Na avalia^ao de pacientes com dor, e importante 
determinar o nivel do sistema nervoso no qual a dor 
se origina e se ela tern uma base neurologica prima- 
ria. Na obten^ao da historia, deve-se ter como foco o 
modo de inicio, a dura^ao, a natureza e a localiza^ao 
da dor, qualquer sintoma associado e os fatores que 
precipitam ou aliviam a dor. 

O tratamento depende da causa subjacente e do 
contexto clinico da dor, discutido adiante. No entanto, 
e necessario fazer um comentario breve sobre a anal¬ 
gesia produzida pela estimula^ao e, em particular, 
sobre a estimula^ao medular (previamente conhecida 
como estimula^ao da coluna dorsal) e sobre a esti- 
mula^ao de nervo periferico. Essas abordagens foram 
baseadas em principios resumidos pela teoria do con- 
trole do portao, na qual a ativa^ao de grandes fibras 
mielinizadas interrompe a transmissao nociceptiva 
na medula espinal, mas o seu exato mecanismo de 
a^ao e incerto. Sabe-se que a estimula^ao da medula 
espinal afeta certos sistemas neurotransmissores, em 
particular os sistemas da substancia P e do acido 7 - 
-aminobutirico (GABAergicos). 


DOR DE NERVO PERIFERICO 


A dor originada de lesoes nervosas perifericas em ge- 
ral esta localizada no local da lesao do nervo ou esta 
confmada ao territorio do nervo afetado. Ela pode ser 
em queima^ao e, quando nervos mistos (motores e 
sensoriais) estao envolvidos, pode existir um deficit 
motor concomitante. Neuropatias perifericas dolo¬ 
rosas incluem aquelas causadas por diabetes, poliar- 
terite, estados de deficiencia alcoolica-nutricional e as 
varias neuropatias por aprisionamento. O tratamento 
da dor associada com neuropatias perifericas foi des- 
crito anteriormente. 

Distrofia simpatica reflexa e um termo geral 
dado a sindromes dolorosas simpaticamente me- 







33 


NEUROLOGIA CUNICA 


diadas e precipitadas por uma ampla variedade de 
les5es teciduais, incluindo traumatismo de tecidos 
moles, fraturas osseas e infarto miocardico. A desig- 
na^ao smdrome da dor regional complexa (CRPS, 
de complex regional pain syndrome) tipo 1 e usada 
atualmente (em substitui^ao ao termo distrofia sim- 
patica reflexa) para a dor que segue lesoes, mas que 
se dissemina alem do local do traumatismo, em uma 
distribui^ao que nao e tipica para um nervo periferico 
individual, que e maior do que normalmente se espe- 
ra de uma lesao e que pode progredir com o tempo 
(algumas vezes envolvendo o lado oposto). O termo 
tern sido atribuido a uma neuralgia pos-traumatica 
associada a degenera^ao distal de axonios periferi- 
cos de pequeno tamanho. CRPS tipo 2 ou causalgia 
refere-se a dor grave e persistente, frequentemente em 
queima^ao, que resulta de traumatismo de nervo. 
Essa dor esta associada com uma sensa^ao dolorosa 
especial. O inicio da dor pode ocorrer em qualquer 
momento dentro das seis semanas iniciais ou apos le¬ 
sao do nervo. A causa e incerta, mas ela foi atribuida a 
transmissao efatica entre as fibras simpaticas eferentes 
e as fibras somaticas aferentes no local da lesao. 

Em ambos os tipos da smdrome da dor regional, 
a dor pode estar acompanhada de edema, aumento 
da sudorese e vasoconstri^ao da extremidade afeta- 
da, que comumente e mantida coberta e imovel pelo 
paciente; alodinia, hiperalgesia, atrofia muscular e os- 
teoporose tambem podem ocorrer. 

O tratamento e amplamente empirico; nao 
existem estudos que apoiem regimes de tratamento 
especifico. As abordagens medicas para a CRPS in- 
cluem fisioterapia e terapia ocupacional, com enfa- 
se no aumento da atividade do membro envolvido. 
A terapia de relaxamento ou bio feedback algumas 
vezes e util, assim como a lidocaina de uso topico. 
Foram tentadas varias abordagens farmacologicas, 
com doses adaptadas ao individuo. Antidepressivos 
triciclicos, gabapentina, pregabalina e opioides tern 
sido usados para disturbios de dor cronica que nao 
a CRPS e podem ser empregados ate que estudos 
formats estabele^am sua utilidade. O papel dos inibi- 
dores da recapta^ao da serotonina-noradrenalina (p. 
ex., duloxetina ou venlafaxina) nao e claro, mas pode 
ser util testa-los. 

O bloqueio sinaptico por inje^ao local de aneste- 
sicos na cadeia simpatica ou por infusao regional de 
reserpina ou guanetidina fornece um beneficio tem- 
porario a alguns pacientes. Um desses procedimen- 
tos, por vezes, leva a cessa^ao permanente da dor, ou 
sao necessarios bloqueios simpaticos repetidos. Uma 
simpatectomia cirurgica e benefica em ate 75% dos 
casos. A estimula^ao modular foi eficaz em algumas 
instancias para o tratamento dos dois tipos de CRPS 
quando outras medidas, incluindo opioides, nao fo¬ 
ram eficazes. 


DOR RADICULAR 


A dor radicular esta localizada na distribui^ao de uma 
ou mais raizes nervosas e pode ser exacerbada por 
tosse, espirros e outras manobras que aumentam a 
pressao intraespinal. A dor tambem pode ser exacer¬ 
bada com manobras que estiram as raizes afetadas. A 
eleva^ao passiva da perna reta leva a um estiramento 
das raizes sacrais e lombares inferiores, assim como 
na flexao passiva do pesco^o. Os movimentos espi- 
nais que estreitam os forames intervertebrais podem 
agravar a dor radicular. Extensao e flexao lateral da 
cabe^a para o lado afetado podem, assim, exacerbar 
os sintomas radiculares cervicais. Alem da dor, as 
lesoes radiculares podem causar parestesias e ador- 
mecimento em uma distribui^ao dermatomal (Figu- 
ra 10-4); tambem podem causar fraqueza segmentar 
e altera^oes reflexas, dependendo do nivel afetado 
(Capitulo 9, Tabela 9-12). Modos de tratamento uteis 
incluem imobiliza^ao, farmacos anti-inflamatorios 
nao esteroides ou outros analgesicos e descompressao 
cirurgica. 


DOR TALAMICA 


Dependendo de sua extensao e localiza^ao precisa, 
as les5es talamicas podem levar a dor em parte ou 
em toda a metade contralateral do corpo. A dor e 
em queima^ao, com uma qualidade particularmen- 
te desagradavel, que o paciente tern dificuldade para 
descrever. Ela e agravada pelo estresse emocional e 
tende a se desenvolver durante a recupera^ao parcial 
de um deficit sensorial, causado pela lesao talamica 
subjacente. A estimula^ao cutanea leve pode produ- 
zir sensa^oes muito desagradaveis e dolorosas. Esta 
combina^ao de perda sensorial, dor espontanea e sen- 
sibilidade cutanea pervertida passou a ser chamada de 
sindrome de Dejerine-Roussy. Uma dor similar pode 
ser produzida por uma lesao que envolve o lobo parie¬ 
tal ou as vias sensoriais em qualquer ponto da medula 
(colunas posteriores ou trato espinotalamico) ou no 
tronco cerebral. O tratamento com analgesicos, anti- 
convulsivantes (carbamazepina ou fenitoina) ou uma 
combina^ao de antidepressivos e fenotiazinas ocasio- 
nalmente e util. 


DOR NAS COSTAS E DOR CERVICAL 


Uma doen^a vertebral ocorre mais comumente no 
pesco^o ou na regiao inferior das costas, podendo 
causar dor local, radicular ou ambas. Ela tambem 
pode levar a uma dor referida em outras partes dos 
dermatomos envolvidos. A dor da coluna lombar in¬ 
ferior, por exemplo, frequentemente e referida para 
as nadegas. A dor pode ser referida para as costas a 
partir de visceras, em especial de orgaos pdvicos. A 
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dor local pode levar a espasmo muscular reflexo de 
prote^ao qua, por sua vez, causa dor e pode resultar 
am postura anormal, limita^ao do movimento a sensi- 
bilidade vertebral local. 

A historia pode fornecer pistas para a causa sub- 
jacente, a o exame fisico ira definir qualquer envolvi- 
mento neurologico. Exames diagnosticos podem aju- 
dar na avalia^ao de pacientes, incluindo radiografias 
da regiao afetada e hemograma completo com taxa de 
hemossedimenta^ao (am especial quando se suspeita 
de disturbios infecciosos ou inflamatorios ou de mie- 
loma); determina^ao de proteinas no soro e eletrofo- 
rese de proteinas; determina^ao dos niveis sericos de 
calcio, fosforo, fosfatase alcalina e acida e acido urico. 
A eletromiografia pode ser util para determinar a ex- 
tensao e a gravidade do envolvimento radicular; ela 
tambem fornece um guia para o prognostico. Uma TC 
ou RM vertebral ou uma mielografia por TC podem 
ser necessarias, em especial quando existe suspeita de 
neoplasia, quando os deficits neurologicos sao pro- 
gressivos, quando a dor persiste apesar de medidas 
de tratamento conservadoras ou quando existe envol¬ 
vimento da medula espinal. Durante a realiza^ao da 
mielografia, e possivel obter LCS para exame labora- 
torial. 

DOR LOMBAR BAIXA 

A dor lombar baixa e uma causa comum de absen- 
teismo no trabalho. Ela pode ter muitas causas. Os 
exames de imagem dos pacientes com dor lombar 
baixa aguda ou subaguda, que nao tern caracteristicas 
clinicas sugestivas de um disturbio grave subjacente, 
nao melhoram o resultado clinico e, por isso, sao des- 
necessarios. 

^ Traumatismo 

Exercicio ou atividade nao habitual - levantamento de 
objetos pesados sem prote^ao adequada da coluna - 
pode causar dor musculoesqueletica que melhora com 
repouso. O exame clinico comumente revela espasmo 
dos musculos lombares e movimento vertebral restri- 
to. O tratamento inclui calor local, repouso no leito 
sobre um colchao firme, farmacos anti-inflamatorios 
nao esteroides ou outros analgesicos, e relaxantes 
msusculares (p. ex., diazepam, 2 mg tres vezes ao dia, 
podendo ser aumentados gradualmente ate o alivio 
dos sintomas ou ate a dose mais alta tolerada). Fratu- 
ras vertebrais que seguem traumatismos mais graves e 
levam a dor local e aumento da sensibilidade podem 
ser visualizadas na radiografia. Quando ha suspeita de 
envolvimento medular - por exemplo, fraqueza apos 
o traumatismo - o paciente deve ser imobilizado ate 
que tenham sido feitos exames de imagem, para de¬ 
terminar se ocorreu uma fratura com deslocamento 
da coluna vertebral. 


^ Prolapso de disco intervertebral lombar 

Um prolapso de disco intervertebral costuma afetar 
os discos L5-S1 ou L4-L5. O prolapso pode estar re- 
lacionado a traumatismo, mas em muitos pacientes 
ele comumente segue um comprometimento menor 
ou uma atividade normal. O material discal protruido 
pode pressionar uma ou duas raizes nervosas e, assim, 
produzir dor radicular, um deficit motor ou sensorial 
segmentar ou um disturbio esfincteriano, alem de 
uma rigidez dolorosa da regiao lombar. A dor pode 
ser reproduzida por percussao sobre a coluna verte¬ 
bral ou sobre o nervo isquiatico, pelo levantamento 
passivo da perna reta ou pela extensao do joelho en- 
quanto a coxa e mantida em flexao. A presen^a de si- 
nais e sintomas bilaterais sugere que o material discal 
protruiu centralmente, o que e mais provavel de estar 
associado com envolvimento esfincteriano do que a 
protrusao lateral. 

Uma radiculopatia L5 causa dorsiflexao fraca do 
pe e dos pododactilos, enquanto uma lesao da raiz 
SI leva a redu^ao do reflexo patelar e fraqueza na 
flexao plantar do pe (Capitulo 9, Tabela 9-12). Nos 
dois casos, os movimentos da coluna sao restritos, 
existe uma sensibilidade local, e o sinal de Lasegue 
(reproduzindo a dor do paciente ao estiramento do 
nervo isquiatico pelo levantamento da perna reta) e 
positivo. A raiz L4 ocasionalmente esta afetada, mas 
o envolvimento de uma raiz lombar mais alta deve 
levantar suspeitas de outras causas de compressao 
radicular. 

Exame pdvico e retal, radiografias simples da 
coluna, TC e RM podem ajudar a excluir outras doen- 
9 as, como tumores locals ou depositos neoplasicos 
metastaticos. 

Os sintomas se resolvem com analgesicos sim¬ 
ples, diazepam e repouso no leito sobre um colchao 
firme durante 2 a 3 dias, seguido de mobiliza^ao gra¬ 
dual. Repouso no leito por periodo mais prolongado 
do que 2 a 3 dias nao fornece qualquer beneficio adi- 
cional. Farmacos anti-inflamatorios nao esteroides 
podem ser uteis para dor aguda nas costas, mas mui¬ 
tas vezes sao ineficazes ou fornecem melhora transi- 
toria ou minima em pacientes com sinais ou sintomas 
de compressao medular. A utilidade da inje^ao epidu¬ 
ral de esteroides e incerta. 

Dor persistente, deficit neurologico crescente ou 
qualquer evidencia de disfun^ao esfincteriana deve 
levar a RM, TC ou mielografia por TC, alem de trata¬ 
mento cirurgico, caso seja indicado por esses procedi- 
mentos. A detec^ao de anormalidades estruturais por 
esses procedimentos de imagem nao obriga ao tra¬ 
tamento cirurgico, ate que as circunstancias clinicas 
sejam apropriadas - anormalidades degenerativas sao 
comuns em individuos assintomaticos, em especial na 
idade avan^ada, e, portanto, podem nao ter relevancia 
clinica. 
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Persistencia da dor e dor radicular, a despeito de 
cirurgia, podem ter varias causas, incluindo descom- 
pressao inadequada, hernia^ao recorrente do material 
discal, compressao radicular ou lesao como resultado 
de procedimento cirurgico, cirurgia executada no ni- 
vel errado, complica^oes infecciosas ou inflamatorias 
da cirurgia, ou instabilidade vertebral. Em muitas 
instancias, no entanto, nao pode ser identificada uma 
causa especifica, e a maioria dos pacientes nao neces- 
sita de nova cirurgia. Contudo, a dor cronica neste ce- 
nario pode responder a estimula^ao medular. Existe 
um alto risco de os pacientes nao voltarem a trabalhar. 

^ Osteoartropatia lombar 

Esta entidade tende a ocorrer mais tardiamente e cau¬ 
sa dor lombar baixa, que aumenta com a atividade. A 
RM e o exame de imagem preferido; as anormalidades 
variam com a idade, e sua relevancia clinica nem sem- 
pre e clara. Muitos individuos mais velhos assintoma- 
ticos apresentam altera^oes degenerativas da coluna 
lombar. Em pacientes com sintomas leves, um cole- 
te ortopedico e util, enquanto em casos mais graves 
pode ser necessaria uma cirurgia. 

Ate mesmo pequenas altera^des podem causar 
disfun^ao radicular ou medular em pacientes com 
estenose congenita do canal vertebral (estenose es- 
pinal), levando a sindrome da claudica^ao medular 
intermitente ou cauda equina. Sintomas similares 
podem resultar de ossifica^ao do ligamento flavo, 
lipomatose epidural, doen^a de Pott, osteomielite, 
artrite reumatoide ou estenose pos-traumatica do 
canal vertebral. A sindrome e caracterizada por dor, 
estando algumas vezes acompanhada de fraqueza ou 
disturbios sensoriais radiculares nas pernas, que ocor- 
rem com atividade ou com certas posturas, melhoran- 
do com repouso. 

Pacientes com sintomas leves a moderados, re- 
lacionados com a estenose vertebral, devem ser tra- 
tados de modo conservador com medica^ao para a 
dor, agentes anti-inflamatorios nao esteroides e fisio- 
terapia para reduzir a lordose lombar; alguns medi¬ 
cos tambem usam inje^oes epidurais de esteroides. 
Relaxantes musculares e farmacos antidepressivos 
tambem sao frequentemente prescritos. Ainda faltam 
estudos que examinem os beneficios relativos e a re- 
la^ao custo-beneficio dessas abordagens. O repouso 
no leito deve ser evitado. Se os sintomas forem gra¬ 
ves, a cirurgia descompressiva e indicada quando o 
tratamento conservador de 3 a 6 meses nao foi util 
ou quando existe um deficit motor significativo ou 
sintomas da sindrome da cauda equina (compres¬ 
sao de raizes nervosas lombossacras no canal verte¬ 
bral, abaixo da termina^ao da medula espinal [cone 
medular]). Estas cirurgias (laminectomia e hemila- 
minectomia, hemilaminotomia, fenestra^ao, forami- 
notomia e implanta^ao de dispositivos para distra^ao 


intervertebral) levam ao alivio da dor, mas a rapidez 
e a extensao da recupera^ao sao variaveis. As compli- 
ca^oes incluem hematomas epidurais, descompressao 
inadequada com estenose residual, instabilidade e re- 
ossifica^ao com nova compressao nervosa. Ate 25% 
dos pacientes submetidos a descompressao cirurgica 
necessitarao de nova cirurgia nos 10 anos seguintes. 

^ Espondilite anquilosante 

Dor e rigidez nas costas, seguidas de limita^ao pro¬ 
gressiva dos movimentos, caracterizam este disturbio, 
que ocorre predominantemente em homens jovens. 
Os achados radiologicos precoces e caracteristicos 
consistem em esclerose e estenose das articula^oes 
sacroiliacas. O tratamento consiste em agentes anti- 
-inflamatorios nao esteroides, em especial indometa- 
cina ou acido acetilsalicilico. A fisioterapia tambto e 
importante, incluindo os exercicios posturais. 

^ Doenca neoplasica 

Tumores extradurais malignos sao uma causa im¬ 
portante de dor nas costas e devem ser considerados 
quando existe dor persistente, que piora a despeito 
de repouso no leito. Esses tumores podem, eventual- 
mente, levar a compressao medular ou a uma sindro- 
me da cauda equina, dependendo do nivel de envol- 
vimento. Inicialmente, pode nao haver altera^ao nas 
radiografias simples da coluna, mas uma cintilografia 
ossea algumas vezes e reveladora. Tumores osteoge- 
nicos benignos tambem produzem dor nas costas, e, 
nesse caso, as radiografias mostram uma lesao litica; o 
tratamento e a excisao cirurgica. 

► Infec0es 

Infec^des tuberculosas e piogenicas das vertebras ou 
dos discos intervertebrais podem causar dor lombar 
progressiva e sensibilidade local. Embora algumas ve¬ 
zes nao existam sinais sisttoicos de infec^ao, a conta- 
gem de leucocitos no sangue e a taxa de hemossedi- 
menta^ao estao elevadas. Os raios X podem mostrar 
uma estenose do espa^o discal e uma massa de tecido 
mole, mas inicialmente costumam ser normals. 

Infec^ao ossea (osteomielite) requer tratamento 
antimicrobiano em longo prazo; debridamento cirur¬ 
gico e drenagem tambem podem ser necessarios. Abs- 
cessos epidurais vertebrais (Capitulo 9) se apresentam 
com dor localizada e sensibilidade a dor, algumas ve¬ 
zes associadas a osteomielite. Compressao medular 
pode ocorrer, com o inicio de uma paraplegia flaci- 
da rapidamente progressiva. RM, TC ou mielografia 
por TC, seguidas de tratamento cirurgico, sao feitas 
em carater de urgencia quando existem evidencias de 
compressao medular. Em casos precoces e sem envol- 
vimento neurologico, o tratamento com antibioticos 
pode ser suficiente. 
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► Osteoporose 

Dor lombar baixa e uma queixa comum em pacien- 
tes com osteoporose, e fraturas vertebrais podem 
ocorrer espontaneamente ou apos um traumatismo 
trivial. A dor pode ser melhorada pelo uso de um 
colete para apoio das costas. E importante que os 
pacientes se mantenham ativos, parem de fumar e si- 
gam uma dieta contendo quantidades adequadas de 
calorias, calcio, vitamina D e proteina. O tratamento 
com estrogenios pode ser util em mulheres na pos- 
-menopausa, mas e menos usado que anteriormente. 
Os bifosfonados alendronato e risedronato podem 
ser uteis e reduzem a incidencia de fraturas em es- 
tudos aleatorios. Outros agentes de antirreabsor^ao 
incluem o raloxifeno, um modulador seletivo do re¬ 
ceptor de estrogenio, e os bifosfonados ibandronato 
ou acido zoledronico, que tambto sao eficazes para 
o tratamento da osteoporose. Em circunstancias es- 
peciais, o hormonio paratireoideo, a calcitonina ou o 
estroncio sao uteis. 

^ Doenca de Paget na coluna 

A doenca de Paget, que se caracteriza por destrui^ao 
e reparo osseo excessive, e de causa desconhecida, 
mas pode ter uma base familiar. A dor e comumente 
o primeiro sintoma. O envolvimento vertebral tam- 
bem pode levar a evidencias de compressao medular 
ou radicular. Os niveis sericos de calcio e fosforo sao 
normais, mas a fosfatase alcalina esta acentuadamente 
elevada. A hidroxiprolina urinaria e o calcio estao au- 
mentados quando a doenca esta ativa. Radiografias 
mostram expansao e diminui^ao da densidade dos 
ossos envolvidos, e fissuras de fraturas podem ser evi- 
dentes nos ossos longos. 

Na doenca progressiva ativa, o tratamento com 
calcitonina ou bifosfonados reduz a atividade osteo- 
clastica. A cirurgia descompressiva algumas vezes e 
necessaria para complica^5es neurologicas. 

^ Anomalias congenitas 

Anomalias vertebrais menores podem causar dor de- 
vido as altera^oes mecanicas ou de alinhamento ou 
a redu^ao no tamanho do canal espinal, que torna a 
medula ou as raizes nervosas mais passiveis de com¬ 
pressao por altera^oes degenerativas ou outras. Crian- 
^as e adultos jovens com defeitos congenitos da fusao 
vertebral (disrafismo espinal) ocasionalmente apre- 
sentam dor, deficit neurologico em uma ou ambas as 
pernas, ou disturbios esfincterianos. O tratamento e o 
da causa subjacente. 

A estenose espinal pode levar a sindrome da 
claudica^ao neurogenica, mas os sintomas em geral se 
desenvolvem mais tarde, quando altera^oes degene¬ 
rativas menores se sobrepoem a anomalia congenita, 
como discutido anteriormente. 


^ Aracnoidite 

Dor grave nas costas e nas pernas pode resultar de in- 
flama^ao e fibrose da camada aracnoide das meninges 
medulares (aracnoidite), que pode ser idiopatica ou 
causalmente relacionada a cirurgia previa, infec^ao, 
mielografia ou doenca discal de longa dura^ao. Nao 
existe tratamento adequado, mas a cirurgia pode ser 
possivel quando a aracnoidite e localizada. A estimu- 
la^ao medular pode fornecer um alivio sintomatico. 
Esta condi^ao e considerada com mais detalhes no 
Capitulo 9. 

^ Dor referida 

Doenca das articula^oes do quadril pode causar dor 
lombar e nas coxas, que aumenta com a atividade; o 
exame revela limita^ao do movimento na articula^ao, 
com um sinal de Patrick positivo (dor no quadril a 
rota^ao externa do quadril), e as radiografias mos¬ 
tram altera^oes degenerativas. Aneurismas da aorta, 
isquemia cardiaca, doenca visceral e geniturinaria 
(em especial disturbios pelvicos na mulher) e massas 
retroperitoneais tambem podem causar dor nas cos¬ 
tas. Frequentemente, existem outros sinais ou sinto¬ 
mas que sugerem o disturbio subjacente. 

^ Dor lombar crdnica inespecifica 

Em muitos pacientes cuja dor lombar cronica repre- 
senta um problema dificil para o tratamento, nao ha 
sinais clinicos objetivos ou causa obvia para a dor, 
a despeito de investiga^oes detalhadas. Em alguns 
casos, a dor pode ter uma base postural; em outros, 
pode ser uma manifesta^ao somatica de um disturbio 
psiquiatrico. A dor, que inicialmente tern uma base 
organica, e acentuada ou perpetuada por fatores nao 
organicos, levando a incapacidade que nao corres- 
ponde aos sintomas. 

Farmacos anti-inflamatorios nao esteroides po¬ 
dem fornecer um alivio sintomatico a curto prazo. 
Existe alguma controversia quanto ao uso cronico de 
analgesicos narcoticos em pacientes com dor lombar 
persistente, mas tais agentes devem ser evitados. O 
tratamento com farmacos antidepressivos triciclicos 
algumas vezes e util, e uma avalia^ao psiquiatrica 
pode ter utilidade. Repouso no leito nao e recomen- 
dado e nao fornece beneficios maiores que a atividade 
limitada pelos sintomas. Procedimentos cirurgicos 
devem ser evitados. 

DOR CERVICAL 

A dor cervical e um problema comum na popula^ao 
em geral; estudos indicam que cerca de um ter^o da 
popula^ao adulta apresentou dor cervical ha um ano, 
em algumas instancias tendo mais de seis meses de 
dura^ao. 
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Anormalidades congenitas da coluna cervical, 
como hemivertebras ou vertebras fundidas, impres- 
sao basilar e instabilidade da articula^ao atlanto-axial, 
podem causar dor cervical. 

Disturbios traumaticos, infecciosos e neoplasicos 
mencionados previamente como causas de dor lorn- 
bar baixa tambem podem afetar a coluna vertebral e, 
entao, produzir dor no pesco^o. A artrite reumatoide 
pode envolver a medula, especialmente na regiao cer¬ 
vical, levando a dor, rigidez e mobilidade diminuida; 
compressao medular pode resultar de deslocamento 
vertebral ou subluxa^ao atlanto-axial, que pode trazer 
risco a vida caso nao seja tratada por fixa^ao. 

Lesoes cervicais sao uma causa importante de 
dor cervical. Lesoes tipo chicote em flexao-extensao 
se tornaram especialmente comuns como resultado 
de acidentes automobilisticos. Outras les5es cervi¬ 
cais ocultas, como fendas e fissuras discais, podem 
ser responsaveis por sintomas em alguns casos, mas 
sao de dificil reconhecimento. O tratamento de sinto¬ 
mas persistentes apos lesoes em chicote e controverso. 
Medidas terapeuticas conservadoras sao apropriadas. 
Outras abordagens algumas vezes defendidas incluem 
bloqueio das articula^oes facetarias cervicais com bu- 
pivacaina e inje^ao dentro das articula^oes com cor- 
ticosteroides do tipo depot, mas a resposta e variavel 
e frequentemente fugaz. Articula^oes facetarias cervi¬ 
cais subluxadas sao outra complica^ao bem conhecida 
de acidentes automobilisticos. Mesmo traumatismos 
pequenos podem levar a fraturas cervicais em uma 
regiao aparentemente anquilosada, em pacientes com 
hiperostose esqueletica idiopatica difusa, mas a maio- 
ria dos deficits neurologicos e comum nessas circuns- 
tancias. 

^ Protrusao aguda de disco cervical 

Os pacientes podem se apresentar com dor radicular 
no pesco^o e no bra^o, exacerbada pelo movimento 
da cabe^a. O mecanismo responsavel pela dor nao 
esta claro; a pressao sobre as raizes nervosas prova- 
velmente nao seja a unica causa, pois a dor pode se 
resolver com o tempo e com as medidas conservado¬ 
ras, a despeito da persistencia da compressao. Com 
uma hernia^ao lateral do disco, pode haver tambto 
altera^oes segmentares motoras, sensoriais ou refle- 
xas, geralmente no nivel C6 ou C7, do lado afetado 
(Figura 9-9 e Tabela 9-12). Com hernia^oes dirigi- 
das mais centralmente, pode ocorrer paraparesia es- 
pastica e um disturbio de sensibilidade nas pernas, 
algumas vezes acompanhados de comprometimento 
da fun^ao esfincteriana, como resultado do envol- 
vimento medular. O diagnostico e confirmado por 
TC, RM ou mielografia por TC. No entanto, esses 
estudos de imagem podem mostrar anormalidades 
em individuos assintomaticos na meia-idade ou mais 
tarde, de modo que cada protrusao discal pode ser 


incidental e nao estar relacionada com os sintomas 
do paciente. A eletromiografia pode ajudar a estabe- 
lecer que as anormalidades anatomicas tern relevan- 
cia funcional. 

Em casos leves, repouso no leito ou tra^ao cer¬ 
vical intermitente, seguidos de imobiliza^ao do pes- 
cogo, com um colar cervical, ajudam, mas a dura^ao 
ideal do tratamento e desconhecida. Espasmo muscu¬ 
lar doloroso pode ser melhorado com relaxantes mus- 
culares. Se essas medidas falharem ou quando existir 
um deficit neurologico significativo, o tratamento 
cirurgico pode ser necessario. Repouso no leito cos- 
tuma ser prescrito, mas a dura^ao ideal ainda nao esta 
clara. Muitos medicos recomendam atualmente um 
repouso por 2 ou 3 dias, e nao um repouso prolon- 
gado, pois nao existe evidencia de beneficio agregado 
com periodos mais prolongados. Um esquema curto 
de administra^ao de esteroides por via oral e por vezes 
prescrito, mas essa abordagem requer valida^ao. 

^ Espondilose cervical 

Esta e uma causa importante de dor no pesco^o e nos 
membros superiores, algumas vezes acompanhada de 
um deficit motor ou sensorial segmentar nos bravos 
ou por paraparesia espastica. Ela e discutida no Ca- 
pitulo 9. 

HERPES-ZOSTER (LESOES EXANTEMATOSAS) 

Este disturbio viral torna-se mais comum com o 
avan^ar da idade, causando uma rea^ao inflamatoria 
em uma ou mais raizes dorsais ou ganglios de nervos 
cranianos, na raiz afetada ou no proprio nervo, e no 
LCS. Parece ser uma reativa^ao espontanea do virus 
varicela, que permanece em estado latente nos gan¬ 
glios sensoriais apos infec^ao previa. O herpes-zoster 
e comum em pacientes com linfoma, especialmente 
apos radioterapia regional. 

A queixa inicial e de uma dor em queima^ao ou 
aguda no dermatomo envolvido, seguida pelo desen- 
volvimento de uma erup^ao eritematosa vesicular 
apos 2 a 5 dias. A dor pode diminuir de intensidade 
depois do desenvolvimento da erup^ao. Essa erup^ao 
forma crostas e descama apos alguns dias e depois de- 
saparece, deixando pequenas cicatrizes anestesicas. A 
infec^ao secundaria e comum. A dor e as disestesias 
podem durar varias semanas ou, em algumas instan- 
cias, persistir por varios meses (neuralgia pos-herpe- 
tica) antes de desaparecer. 

A neuralgia pos-herpetica tern maior probabi- 
lidade de ocorrer em pessoas mais idosas, quando a 
erup^ao e grave ou tern dura^ao mais longa antes da 
consulta medica e quando ocorre o envolvimento da 
primeira divisao do nervo trigemeo (VI). O aumento 
da incidencia e da gravidade da neuralgia pos-herpe- 
tica, com a idade, pode refletir uma redu^ao da imu- 
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nidade mediada por cdulas, especifica para o virus e 
relacionada a idade. Nao esta claro se o comprome- 
timento imunologico secundario a infec^ao por HIV 
ou doen^a do tecido conectivo predispoe a neuralgia 
pos-herpetica. 

A dor e exacerbada quando se toca a area en- 
volvida. A sensibilidade superficial muitas vezes esta 
comprometida no dermatomo afetado; fraqueza focal 
e atrofia tambem podem ocorrer. Os sinais em geral 
estao limitados a urn dermatomo, mas ocasionalmen- 
te podem existir mais dermatomos envolvidos. Pleo- 
citose leve e uma concentra^ao proteica aumentada 
algumas vezes podem ser observadas no LCS. Os lo¬ 
cals mais comumente envolvidos sao os dermatomos 
toracicos, mas o envolvimento da primeira divisao 
do nervo trigemeo (V) (que tambem e comum) e es- 
pecialmente desagradavel e pode levar a forma^ao de 
cicatrizes corneanas e anestesia, assim como a muitas 
outras complica^des oculares. 

A paralisia do nervo facial (VII), que ocorre em 
associa^ao a erup^ao herpetica que envolve a orelha, 
o palato, a faringe ou o pesco^o, e denominada sin- 
drome de Ramsay Hunt. Outras complica^oes raras 
do herpes-zoster incluem outras neuropatias mo- 
toras, meningite, encefalite, mielopatia e angiopatia 
cerebral. 

A administra^ao de vacina com virus zoster 
vivo atenuado a pacientes com mais de 60 anos de 
idade e uma abordagem importante para prevenir 
a ocorrencia de herpes-zoster e, portanto, neural¬ 
gia pos-herpetica. Nao existe tratamento especifico 
depois que o herpes-zoster tiver se desenvolvido. 
Analgesicos fornecem alivio sintomatico. Corticos- 
teroides podem reduzir a dura^ao e a gravidade da 
erup^ao aguda, mas nao a probabilidade de ocor¬ 
rencia da neuralgia pos-herpetica. A incidencia da 
neuralgia pos-herpetica pode ser reduzida pela ad- 
ministra^ao oral de aciclovir ou fanciclovir a pacien¬ 
tes com herpes-zoster, mas isso e incerto. Embora a 
neuralgia pos-herpetica possa ser desagradavel, du- 
loxetina (60 mg uma vez ao dia) ou pregabalina (150 
mg aumentados para 300 mg ao dia apos uma sema- 
na, administrados em doses divididas, ate o maximo 
de 600 mg ao dia) podem ser uteis para o alivio da 
dor. Algumas vezes, a dor tambem responde ao tra¬ 
tamento com carbamazepina, ate 1.200 mg/dia; feni- 
toina, 300 mg/dia; gabapentina, ate 3.600 mg/dia, ou 
amitriptilina, 10 a 100 mg ao deitar. 

As tentativas para melhorar a neuralgia pos- 
-herpetica pela sec^ao do nervo periferico em geral 
sao pouco gratificantes, mas a aplica^ao topica de 
anestesicos locals, as vezes, e util, como o creme de 
capsaicina aplicado topicamente, talvez em virtude 
da deple^ao do peptldeo mediador da dor, a partir de 
neuronios sensitivos perifericos. Metilprednisolona 
intratecal pode ser util para os casos de dor intratavel. 
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Os disturbios do movimento (algumas vezes deno- 
minados disturbios extrapiramidais) comprometem 
a regula^ao de atividades motoras voluntarias, sem 
afetar diretamente a for^a, a sensibilidade ou a fun^ao 
cerebelar. Eles incluem os disturbios hipercineticos, 
associados a movimentos involuntarios anormais, e os 
disturbios hipocineticos, caracterizados pela pobreza 
de movimentos. Os disturbios do movimento resultam 
da disfun^ao de estruturas profundas de substancia 
cinzenta subcortical, denominadas niicleos da base. 
Embora nao exista uma defini^ao anatomica univer- 
salmente aceita dos micleos da base, pode-se conside- 
rar, para propositos cimicos, que compreendem o mi- 
cleo caudado, o putame, o globo palido (GPi), o micleo 
subtalamico e a substancia negra. O putame e o globo 
palido sao denominados coletivamente niicleo lenti- 
forme; a combina^ao de micleo lentiforme e nucleo 
caudado e denominada corpo estriado. 

O circuito basico dos micleos da base consiste 
em tres al^as neuronais que interagem (Figura 11- 
1). A primeira e uma al^a corticocortical, que passa 
do cortex cerebral, pelo nucleo caudado e putame, o 
segmento interno do globo palido e o talamo, voltan- 
do entao ao cortex cerebral. A segunda e uma al^a 
nigroestriatal, conectando a substancia negra com 
o caudado e o putame. A terceira, uma al^a estria- 
dopalidal, projeta-se do caudado e do putame para 
um segmento externo do globo palido, depois para 
o nucleo subtalamico e, finalmente, para o segmento 
interno do globo palido. Em alguns disturbios do mo¬ 
vimento (p. ex., doenca de Parkinson), pode ser iden- 
tificado um local discreto da patologia dentro dessas 
tres vias; em outros casos (p. ex., no tremor essencial), 
a anormalidade anatomica exata e desconhecida. 


TIPOS DE MOVIMENTOS ANORMAIS 


A categoriza^ao de um movimento anormal e, em 
geral, o primeiro passo em dire^ao ao diagnostico 
neurologico. Os movimentos anormais podem ser 
classificados como tremor, coreia, atetose ou disto¬ 
nia, balismo, mioclonia ou tiques. Tais movimentos 



▲ Figura 11-1 Circuito neuronal basico dos nucleos 
da base. 
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podem se originar em diversos contextos, como em 
disturbios degenerativos ou com lesoes estruturais. 
Em muitos disturbios, os movimentos anormais sao a 
unica caracteristica clinica. 


TREMOR 


Um tremor e um movimento oscilatorio ritmico, me- 
Ihor caracterizado por sua rela^ao com a atividade 
motora voluntaria, ou seja, se ocorre em repouso, du¬ 
rante a manuten^ao de uma postura particular ou du¬ 
rante o movimento. As principais causas de tremores 
estao listadas na Tabela 11-1. O tremor e intensifica- 
do pelo estresse emocional e desaparece com o sono. 
Um tremor que ocorre quando o membro esta em re¬ 
pouso geralmente e conhecido como tremor estatico 
ou tremor de repouso. Se estiver presente durante a 
manuten^ao de uma postura, e denominado tremor 
postural; embora possa continuar durante o movi¬ 
mento, os movimentos nao aumentam sua gravidade. 
Quando o tremor esta presente durante o movimento, 
mas nao durante o repouso, em geral e denominado 
tremor intencional ou cinetico. O tremor postural e 
o tremor intencional tambem sao denominados tre¬ 
mores de a^ao. 


Tabela 11-1 Causas de tremor 


Tremor postural 


Tremor fisiologico 
Tremor fisiologico ampliado 
Ansiedade ou medo 

Atividade fisica excessiva ou privacao do sono 
Abstinencia de sedatives ou alcool 
Toxicidade por farmacos (p. ex., litio, broncodilatadores, 
valproate de sodio, antidepressivos triciclicos) 
Envenenamento por metais pesados (p. ex., mercurio, 
chumbo, arsenico) 

Envenenamento por monoxide de carbono 
Tireotoxicose 

Tremor familiar (autossomico dominante) ou idiopatico 
(essencial benigno) 

Tremor distonico 
Disturbios cerebelares 
Doenca de Wilson 


Tremor intencional 


Doenca do tronco cerebral ou doenca cerebelar 
Toxicidade por farmacos (p. ex., alcool, anticonvulsivan- 
tes, sedatives) 

Doenca de Wilson 
Tremor distonico 


Tremor residual 


Parkinsonismo 
Doenca de Wilson 

Envenenamento por metais pesados (p. ex., mercurio) 
Tremor distonico 


TREMOR POSTURAL 
^ Tremor fisiologico 

Um tremor de 8 a 12 Hz das maos estendidas e um 
achado normal. Sua base fisiologica e incerta. 

^ Tremor fisiologico exacerbado 

O tremor fisiologico pode estar exacerbado por medo 
ou ansiedade. Um tremor postural mais evidente 
tambem pode ser encontrado apos atividade fisica 
excessiva ou privacao do sono. Ele pode complicar 
o tratamento com certos farmacos (em especial litio, 
antidepressivos triciclicos, valproato de sodio e bron¬ 
codilatadores), sendo evidente em pacientes alcoo- 
listas ou durante a abstinencia alcoolica ou de outras 
drogas. E comum na tireotoxicose, podendo tambem 
resultar do envenenamento com varias substancias, 
incluindo mercurio, chumbo, arsenico e monoxido 
de carbono. Nao existe tratamento medicamentoso 
especifico. 

^ Outras causas 

O tipo mais comum de tremor postural anormal e o 
tremor essencial benigno, que tern uma base familiar. 
O tremor postural tambem pode ser evidente em pa¬ 
cientes com doenca de Wilson ou disturbios cerebe¬ 
lares. Tremor postural das maos, que e indistinguivel 
do tremor essencial, pode ocorrer em pacientes com 
distonia. A designa^ao tremor distonico refere-se a um 
tremor postural ou de inten^ao, que ocorre em uma 
parte do corpo ja afetada por distonia. Ele e parte da 
distonia e e mais proeminente quando e feita uma ten- 
tativa de oposi^ao a postura distonica. 

ASTERIXE 

A asterixe pode estar associada a tremor postural, mas 
e considerada uma forma de mioclonia (ver discussao 
adiante) do que um tremor. Essa condi^ao costuma 
ser observada em pacientes com encefalopatia me- 
tabolica, como ocorre na insuficiencia hepatica ou 
renal. 

Para detectar a asterixe, o examinador pede ao 
paciente que mantenha os bravos estendidos, com os 
dedos e os punhos em extensao. A cessa^ao episodi- 
ca da atividade muscular causa uma flexao subita do 
punho, seguida por um retorno a extensao, de modo 
que as maos batem em um ritmo regular ou, mais fre- 
quentemente, irregular. Um fenomeno similar pode 
ser demonstrado nos tornozelos. A asterixe desapare¬ 
ce com a melhora da encefalopatia metabolica. 

TREMOR INTENCIONAL (CINETICO) 

O tremor intencional ou cinetico ocorre durante a 
atividade. Quando se pede ao paciente que toque o 
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proprio nariz com um dedo, por exemplo, o bra^o 
apresenta um tremor durante o movimento, mais 
acentuado assim que o alvo e atingido. Esta forma de 
tremor algumas vezes e interpretada erroneamente 
como uma ataxia de membro, mas esta ultima nao 
apresenta um componente oscilatorio ritmico. 

O tremor intencional resulta de uma lesao afe- 
tando o pediinculo cerebelar superior. Como este 
tremor e muito grosseiro, pode levar a incapacidade 
funcional grave. 

Nao existe tratamento medicamentoso satisfato- 
rio, mas a cirurgia estereotatica do micleo ventrolate¬ 
ral contralateral do talamo, ou a estimula^ao do tala- 
mo com alta frequencia por meio de um dispositivo 
implantado, algumas vezes, e util quando os pacientes 
estao gravemente incapacitados. 

O tremor intencional tambem pode ocorrer - 
juntamente com outros sinais de envolvimento cere¬ 
belar - como manifesta^ao de toxicidade de certos 
farmacos sedativos ou anticonvulsivantes (p. ex., feni- 
toina) ou alcool; este tremor e observado em pacien¬ 
tes com a doen^a de Wilson. 

TREMOR RESIDUAL 
^ Parkinsonismo 

O tremor residual geralmente tern uma frequencia de 
4 a 6 Hz e e caracteristico do parkinsonismo, seja o 
disturbio idiopatico ou o secundario (ou seja, de ori- 
gem pos-encefalica, toxica ou induzida por drogas). 
A frequencia do tremor, sua rela^ao com a atividade e 
a presen^a de rigidez ou hipocinesia em geral distin- 
guem o tremor do parkinsonismo das demais formas 
de tremor. O tremor nas maos pode ser semelhante 
ao movimento de “enrolar pilulas” - movimentos 
ritmicos, circulares, de oposi^ao de polegar e dedo in- 
dicador. Pode haver flexao e extensao alternantes dos 
dedos das maos ou prona^ao e supina^ao alternantes 
do antebra^o; nos pes, movimentos ritmicos de flexao 
e extensao sao comuns. O parkinsonismo e discutido 
com mais detalhes adiante. 

^ Outras causas 

Causas menos comuns de tremor residual incluem 
doen^a de Wilson e envenenamento com metais pe- 
sados, como o mercurio. 


COREIA 


A palavra coreia refere-se a abalos musculares irregu- 
lares e rapidos que ocorrem involuntariamente e de 
modo imprevisivel em diferentes partes do corpo. Nos 
casos mais exuberantes, os movimentos voluntarios 
intensos dos membros e da cabe^a, alem das caretas 
faciais e dos movimentos da lingua, sao inconfundi- 


veis. Os movimentos voluntarios podem estar dis- 
torcidos pelos movimentos involuntarios sobrepos- 
tos. Nos casos leves, no entanto, os pacientes podem 
demonstrar somente inquieta^ao e desajeitamento 
persistentes. A for^a em geral esta mantida, mas pode 
existir dificuldade em manter a contra^ao muscular, 
de modo que, por exemplo, um aperto de mao e rela- 
xado intermitentemente (pegada em ordenha, tam¬ 
bem conhecida como mao de ordenha ou sinal de 
ordenha). A marcha se torna irregular e instavel, e o 
paciente mergulha ou balan^a de um lado para o ou- 
tro (marcha dan^ante). A fala se torna irregular em 
volume e tempo, podendo ter um carater explosive. 
Em alguns pacientes, existem movimentos atetoticos 
ou postura distonica proeminente (ver adiante). A co¬ 
reia desaparece com o sono. 

A base patologica da coreia nao esta clara, mas, 
em alguns casos, pode estar associada a perda celular 
no micleo caudado e no putame, podendo ser provo- 
cada por agonistas dopaminergicos. As causas da co¬ 
reia sao apresentadas na Tahela 11-2 e discutidas mais 
adiante, neste capitulo. Quando a coreia e decorrente 
de um disturbio medico tratavel, como policitemia 
vera ou tireotoxicose, o tratamento adequado do dis¬ 
turbio primario abole a discinesia. 


HEMIBALISMO 


Hemibalismo e uma coreia unilateral especialmente 
violenta, pois os musculos proximais dos membros 
estao envolvidos. Essa condi^ao em geral e decor- 
rente de doen^a vascular no nucleo suhtalamico 
contralateral, e costuma ocorrer resolu^ao espon- 
tanea nas semanas que seguem seu inicio. Algumas 
vezes, o hemibalismo e decorrente de outros tipos 
de doen^a estrutural; no passado, o hemibalismo 
era uma complica^ao ocasional da talamotomia. O 
tratamento farmacologico e similar ao da coreia (dis- 
cutida adiante). 


DISTONIA E ATETOSE 


O termo atetose geralmente significa movimentos 
anormais que sao lentos, sinuosos e parecem contor- 
^5es. Quando os movimentos sao tao mantidos que 
mais parecem posturas anormais, usa-se o termo dis- 
tonia e, atualmente, muitos usam os termos como si- 
nonimos. Na distonia, a contra^ao muscular excessiva 
ou inapropriada (frequentemente musculos agonistas 
e antagonistas) leva a posturas anormais mantidas da 
regiao corporal afetada. Os movimentos e as postu¬ 
ras anormais podem ser generalizados ou tern uma 
localiza^ao restrita, como no pesco^o (torcicolo), na 
mao e no antebra^o (caibra do escritor), ou na boca 
(distonia oromandibular). Nas distonias restritas, um 
ou mais membros podem estar afetados (distonia 








3 


NEUROLOGIA CUNICA 


Tabela11-2 Causas de coreia 


Hereditarias 


Doenca de Huntington 

Disturbios semelhantes a doenca de Huntington (HDL) 

Atrofia dentatorrubropalidoluisiana 

Coreia hereditaria benigna 

Doenca de Wilson 

Coreoatetose paroxistica 

Coreia familiar com acantocitose associada 


Encefalopatia estatica (paralisia cerebral) adquirida 
no periodo pre-natal ou perinatal (p. ex., por anoxia, 
hemorragia, traumatismo, kernicterus) 

Coreia de Sydenham 

Coreia gravidica 

Toxicidade por drogas 


Levodopa e outros farmacos dopaminergicos 

Farmacos antipsicoticos 

Litio 

Fenitoina 

Contraceptivos orais 

Outras (p. ex., anticolinergicos, baclofeno, carbamazepina, 
digoxina, felbamato, lamotrigina, valproato, certas drogas 
recreacionais) 


Disturbios medicos diversos 


Tireotoxicose, hipoparatireoidismo, doenca de Addison 
Hipocalcemia, hipomagnesemia, hiponatremia, hiperna- 
tremia 

Hiperglicemia, hipoglicemia 
Policitemia vera 
Cirrose hepatica 

Lupus eritematoso sistemico, sindrome antifosfolipidica 
primaria 

Encefalite ou meningoencefalite (varios virus, incluindo virus 
da imunodeficiencia Humana, Mycoplasma pneumoniae, 
Mycobacterium tuberculosis, Borrelia burgdorferi. Trepone¬ 
ma pallidum. Toxoplasma gondii, outros microrganismos) 
Sindrome paraneoplasica 


Disturbios cerebrovasculares 


Vasculite 

Acidente vascular cerebral isquemico ou hemorragico 
Hematoma subdural 


Lesoes estruturais do nucleo subtalamico 


segmentar), ou o disturbio pode estar restrito a gru- 
pos musculares localizados (distonia focal). A disto- 
nia generalizada pode ser idiopatica ou secundaria 

(Tabela 11-3). 

FATORES QUE INFLUENCIAM A DISTONIA 

Os movimentos anormais nao estao presentes duran¬ 
te o sono. Eles costumam ser mais evidences durante 
estresse emocional ou atividade voluntaria. Em alguns 
casos, movimentos ou posturas anormais ocorrem so- 
mente durante atividade voluntaria e, algumas vezes, 


Tabela 11-3 Causas de distonia e atetose 

Encefalopatia perinatal estatica (paralisia cerebral) 

Disturbios de armazenamento lisossomico (p. ex., doenca 
de Pelizaeus-Merzbacher, doenca de Krabbe, leucodistro- 
fia metacromatica) 

Neuroacantocitose 

Doenca de Wilson 

Doenca de Huntington 

Doenca de Parkinson 

Degeneracoes espinocerebelares 

Farmacos 

Agonistas da levodopa e da dopamina 
Farmacos antipsicoticos 
Inibidores da recaptacao da serotonina 
Outros (ver texto) 

Disturbios mitocondriais 

Toxinas (p. ex., metanol, manganes, monoxido de carbono) 

Encefalite 

Anoxia isquemica 

Doenca focal intracraniana 

Paralisia supranuclear progressiva 

Distonia de torcao idiopatica 
Hereditaria 
Esporadica 

Formas frustras da distonia de torcao idiopatica 
Distonia responsiva a dopa 
Distonia mioclonica 
Fatores psicogenicos 


somente durante atividades especificas como escrever, 
falar ou mastigar. 

ETIOLOGIA 

A Tabela 11-3 lista algumas das condi^oes nas quais 
sao encontrados disturbios do movimento. Anoxia 
perinatal, traumatismo de parto e kernicterus de- 
corrente de hiperbilirrubinemia sao as causas mais 
comuns. Nessas circunstancias, os movimentos anor¬ 
mais geralmente se desenvolvem antes dos cinco anos 
de idade. Um questionamento cuidadoso costuma re¬ 
velar uma historia de desenvolvimento precoce anor- 
mal e, frequentemente, convulsoes. O exame pode 
revelar sinais de disfun^ao cognitiva ou deficit pira- 
midal, alem de disturbio do movimento. 

Movimentos e posturas distonicas sao as carac- 
teristicas cardeais da distonia de torcao idiopatica 
(discutida adiante). A distonia de torcao tambem 
pode ocorrer como uma manifesta^ao da doenca de 
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Wilson ou da doen^a de Huntington, ou ser uma se¬ 
quela de encefalite. 

Uma postura distonica aguda pode resultar do 
tratamento com farmacos antagonistas dos receptores 
da dopamina (discutido adiante). 

A distonia lateralizada ocasionalmente pode es- 
tar relacionada a doen^a intracraniana focal, mas o 
contexto clinico no qual ocorre em geral identifica a 
causa subjacente. 


MIOCLONIAS 


Movimentos mioclonicos sao contra^oes musculares 
rapidas, subitas e espasmodicas. As mioclonias po- 
dem ser classificadas de acordo com sua distribui^ao, 
sua rela^ao com estimulos precipitantes ou sua etio- 
logia. As mioclonias generalizadas tern uma dis- 
tribui^ao ampla, enquanto as mioclonias focais ou 
segmentares estao restritas a uma parte do corpo em 
particular. As mioclonias podem ser espontaneas ou 
originar de estimula^ao sensorial, do despertar ou da 
inicia^ao de um movimento (mioclonia de a^ao). As 
mioclonias podem ocorrer como um fenomeno nor¬ 
mal (mioclonia fisiologica) em pessoas sadias, como 
uma anormalidade isolada (mioclonia essencial), 
ou como uma manifesta^ao de epilepsia (mioclonia 
epileptica). A mioclonia tambem pode ocorrer com 
varios disturbios degenerativos, infecciosos e meta- 
bolicos (mioclonia sintomatica), afetando o cortex 
cerebral, o tronco cerebral ou a medula espinal. Essa 
condi^ao algumas vezes se manifesta nao como uma 
contra^ao muscular subita e espasmodica, mas com 
a perda subita da atividade muscular (mioclonia ne- 
gativa). Esta e mais bem observada na asterixe: o pa- 
ciente tenta manter os punhos hiperextendidos com 
os bravos estendidos, mas o relaxamento transitorio, 
intermitente e subito dos musculos extensores, segui- 
do pelo retorno da contra^ao, leva a um “tremor tipo 
flapping" 

MIOCLONIAS GENERALIZADAS 

As causas das mioclonias generalizadas estao resumi- 
das na Tabela 11-4. A mioclonia fisiologica inclui a 
mioclonia que ocorre logo apos o adormecer ou des¬ 
pertar (mioclonia noturna), bem como o solu^o. 
A mioclonia essencial e uma condi^ao benigna que 
ocorre na ausencia de outras anormalidades neurolo- 
gicas e, algumas vezes, e hereditaria. A mioclonia epi¬ 
leptica pode ser impossivel de diferenciar de formas 
nao epilepticas. No entanto, pode ser possivel distin- 
guir os dois tipos eletrofisiologicamente, pela dura^ao 
da descarga eletromiografica associada ao movimen¬ 
to, pela demonstra^ao de uma correla^ao eletroence- 
falografica a uma rela^ao temporal consistente com os 
movimentos, ou pela determina^ao de os musculos 


Tabela 11-4 Causas de mioclonias generalizadas 


Mioclonia fisiologica 


Mioclonia noturna 
Soluco 


Mioclonia essencial 
Mioclonia epiletica 
Mioclonia sintomatica 


Disturbios degenerativos 

Atrofia dentatorrubrotalamica (sindrome de Ramsay 
Hunt) 

Doencas de deposito (p. ex., doenca com corpusculos 
de Lafora) 

Doenca de Wilson 
Doenca de Huntington 
Distrofia mioclonica 
Doenca de Alzheimer 

Disturbios infecciosos 

Doenca de Creutzfeldt-Jakob 
Demencia associada ao HIV 
Panencefalite esclerosante subaguda 
Encefalite letargica 
Encefalite viral 

Disturbios metabolicos 

Intoxicacoes por farmacos (p. ex., penicilina, antide- 
pressivos, bismuto, levodopa, anticonvulsivantes) 
Abstinencia de drogas (etanol, sedatives) 
Hipoglicemia 

Hiperglicemia hiperosmolar nao cetotica 

Hiponatremia 

Encefalopatia hepatica 

Uremia 

Hipoxia 

Lesao cerebral focal 

Traumatismo craniano 
Acidente vascular cerebral 
Tumores 


envolvidos no mesmo movimento sao ativados de 
modo sincronico. 

MIOCLONIAS SEGMENTARES 

A mioclonia segmentar pode se originar de lesoes 
afetando o cortex cerebral, o tronco cerebral ou a 
medula espinal. Por exemplo, o envolvimento da via 
dentatorrubro-olivar por acidente vascular cerebral, 
esclerose multipla, tumores ou outros disturbios pode 
produzir mioclonia do palato, que pode estar asso¬ 
ciada a um clique audivel ou a movimentos sincroni- 
cos dos musculos oculares, facials ou outros muscu¬ 
los bulbares. Ocorre uma oscila^ao vertical ritmica 
do palato mole, que e considerada como um tremor. 
Uma mioclonia segmentar pode resultar de varios 
disturbios que produzem mioclonia generalizada sin¬ 
tomatica (Tabela 11-4). Disturbios metabolicos, como 








35 


NEUROLOGIA CUNICA 


hiperglicemia hiperosmolar nao cetotica, podem cau- 
sar epilepsia parcial continua, na qual ocorre descar- 
ga epileptica focal repetitiva a partir do cortex senso¬ 
rimotor contralateral, levando a mioclonia segmentar. 
A mioclonia segmentar geralmente nao e afetada por 
estimulos externos e persiste durante o sono. 

MIOCLONIAS PROPRIOSPINAIS 

A mioclonia propriospinal origina-se na medula es- 
pinal e, entao, dissemina-se para cima e para baixo da 
medula espinal, levando a uma contra^ao rapida do 
corpo. Sua base mioclonica frequentemente nao e re- 
conhecida. Registros eletromiograficos de superficie 
podem ser necessarios para mostrar a dissemina^ao 
da atividade muscular em uma sequencia ordenada, 
podendo ajudar a localizar a origem da mioclonia. A 
lesao espinal subjacente pode ser revelada por exames 
de imagem, em alguns casos. 

TRATAMENTO 

Embora a mioclonia seja dificil de tratar, ela algumas 
vezes responde a farmacos anticonvulsivantes como 
acido valproico, 250 a 500 mg por via oral tres vezes 
ao dia, ou a benzodiazepinicos, como clonazepam, 
0,5 mg por via oral tres vezes ao dia, aumentando 
gradualmente ate 12 mg/dia. A mioclonia pos- 
-anoxica de a^ao parece ser extremamente sensivel 
ao 5-hidroxitriptofano, o precursor metabolico do 
neurotransmissor 5-hidroxitriptamina (serotonina). 
O 5-hidroxitriptofano tern sua dosagem aumentada 
gradualmente ate um maximo de 1 a 1,5 mg/dia por 
via oral, podendo ser combinado com carbidopa (ma¬ 
ximo de 400 mg/dia por via oral) para inibir o meta- 
bolismo nos tecidos perifericos. 


TIQUES 


Tiques sao movimentos subitos, recorrentes, rapidos 
e coordenados de modo anormal que em geral po¬ 
dem ser imitados sem dificuldade. O mesmo movi- 
mento ocorre de modo repetitivo e pode ser volun- 
tariamente suprimido por curtos periodos, embora 
essa supressao possa causar ansiedade. Os tiques 
tendem a piorar com estresse, diminuem durante ati¬ 
vidade voluntaria ou concentra^ao metal e desapare- 
cem durante o sono. 

CLASSIFICACAO 

Os tiques podem ser classificados em quatro grupos, 
dependendo de serem simples, multiplos e transito- 
rios ou cronicos. 

1. Tiques transitorios simples sao muito comuns 
em crian^as, em geral desaparecendo dentro de 


um ano (frequentemente em algumas semanas) e 
nao requerendo tratamento. 

2. Tiques cronicos simples podem se desenvolver 
em qualquer idade, mas frequentemente come- 
^am na infancia, e o tratamento e desnecessario 
na maioria dos casos. A natureza benigna do dis- 
turbio deve ser explicada ao paciente. 

3. Tiques persistentes simples ou multiplos da 
infancia ou adolescencia, em geral com inicio 
antes dos 15 anos. Podem se manifestar como ti- 
que motor unico ou tiques motores multiplos e, 
frequentemente, ocorrem tiques vocais, mas a re- 
missao completa ocorre no final da adolescencia. 

4. A sindrome dos tiques motores e vocais mul¬ 
tiplos cronicos em geral e conhecida como sin¬ 
drome de Gilles de la Tourette, um medico fran¬ 
cos que foi um dos primeiros a descrever suas 
caracteristicas clinicas. A sindrome e discutida 
detalhadamente mais adiante. Os tiques podem 
ocorrer apos o uso de levodopa ou anfetamina e 
apos o uso cronico de neurolepticos (tique tar- 
dio), apos traumatismo de cranio ou encefalite 
viral e em crian^as autistas. Eles podem ocorrer 
em associa^ao com disturbios degenerativos dos 
micleos da base, como a doen^a de Huntington, e 
sao bem descritos na neuroacantocitose, na qual 
podem ter um carater automutilador. 


BRADICINESIA E HIPOCINESIA 


Bradicinesia (movimento lento) e hipocinesia ou 
acinesia (pobreza ou ausencia de movimento) sao as 
principais caracteristicas do parkinsonismo e podem 
ser mais incapacitantes que a presen^a de movimen¬ 
tos anormais. As manifesta^oes incluem uma expres- 
sao facial fixa (a assim chamada facies em mascara, 
com redu^ao do piscamento, fissuras palpebrais am- 
pliadas e um aspecto aparentemente impassivel) e 
uma pobreza de movimentos espontaneos dos mem- 
bros (p. ex., redu^ao nos movimentos associados dos 
bravos durante o caminhar). Alguns pacientes apre- 
sentam “congelamento”, que significa dificuldade de 
iniciar ou manter uma atividade ritmica repetitiva, 
como andar. O paciente tern dificuldade de descrever 
tais sintomas, que, frequentemente, sao erroneamente 
atribuidos a fraqueza. 

Estes fenomenos sao testados clinicamente, por 
exemplo, solicitando ao paciente que fa^a movimen¬ 
tos alternantes repetitivos, cada membro de uma vez. 
Isso pode envolver bater repetitivamente o polegar 
sobre a articula^ao interfalangica terminal do dedo 
indicador ou do dedo medio ou na polpa digital 
desses dedos, realizar prona^ao e supina^ao repeti¬ 
tiva do bra^o levantado (como se estivesse girando 
uma lampada dentro de seu bocal), abrir e fechar de 
modo repetitivo o punho de cada mao e bater repe- 
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titivamente o pe no chao, mantendo o calcanhar no 
chao. Redu^ao progressiva da amplitude ou da velo- 
cidade dos movimentos, irregularidade no ritmo ou 
parada de movimento sao indicativas de anormali- 
dade. A atividade deve ser mantida por pelo menos 
15 repeti^oes, algumas vezes por tempo mais longo. 
E importante distinguir quaisquer anormalidades de 
lentifica^ao do movimento sem fadiga e decremen- 
to, que pode ocorrer em pacientes com disfun^ao 
piramidal ou cerebelar (frequentemente com ritmo 
irregular no ultimo contexto). A face inexpressiva 
dos pacientes deprimidos pode simular a facies do 
parkinsonismo e deve ser distinguida pela ausencia 
de outros achados extrapiramidais e pela emo^ao 
anormal. 


^ AVALIACAO CLINICA DOS PACIENTES 
HISTORIA 


IDADE DE INICIO 

A idade de inicio de um disturbio do movimento 
pode sugerir uma causa subjacente. Por exemplo, o 
inicio na tenra idade ou na infancia precoce sugere 
traumatismo de parto, kernicterus, anoxia cerebral ou 
um disturbio hereditario; movimentos faciais anor- 
mais que se desenvolvem na infancia tern maior pro- 
babilidade de representar tiques e nao movimentos 
involuntarios de outro tipo, e o tremor que se apre- 
senta na idade adulta jovem e mais provavel de uma 
variedade essencial benigna do que devido a doen^a 
de Parkinson. 

A idade de inicio tambem pode influenciar o 
prognostico. Na distonia de tor^ao idiopatica, por 
exemplo, a progressao ate uma incapacita^ao grave e 
mais comum quando os sintomas se desenvolveram 
na infancia do que nos casos que se desenvolveram 
mais tardiamente. Por outro lado, a discinesia tardia 
tern maior probabilidade de ser permanente e irrever- 
sivel quando se desenvolve em individuos mais idosos 
do que aquela que se desenvolve na idade adolescente. 

MODO DE INICIO 

O inicio abrupto de uma postura distonica em uma 
crian^a ou adulto jovem sugere a possibilidade de 
uma rea^ao induzida por farmacos; um inicio mais 
gradual das posturas e dos movimentos distonicos 
sugere a possibilidade de um disturbio cronico, como 
distonia de tor^ao idiopatica ou doen^a de Wilson. 
De modo similar, o inicio abrupto de coreia ou ba- 
lismo grave sugere uma causa vascular, e uma doen^a 
de Parkinson grave de inicio subito sugere uma causa 
neurotoxica; um inicio mais gradual e insidioso suge¬ 
re um processo degenerative. 


EVOLUCAO 

O modo de progressao do disturbio desde seu inicio 
tambem pode ser util para o diagnostico. Por exem¬ 
plo, a coreia de Sydenham geralmente melhora em 
seis meses apos seu inicio e, portanto, nao deve ser 
confundida com outras variedades de coreia que po- 
dem ocorrer na infancia. 

HISTORIA MEDICA 
^ Historia medicamentosa 

E importante obter uma rela^ao de todos os farmacos 
usados pelo paciente durante varies anos, pois muitos 
disturbios do movimento sao iatrogenicos. Os farma¬ 
cos fenotiazina e butirofenona podem levar ao desen- 
volvimento de movimentos anormais enquanto o pa¬ 
ciente os toma, ou apos sua suspensao, e a discinesia 
pode ser irreversivel. Esses farmacos e as discinesias 
associadas com seu uso sao discutidos adiante neste 
capitulo. 

Uma discinesia reversivel pode se desenvolver 
em pacientes que tomam determinados medica- 
mentos, incluindo contraceptives orais, levodopa e 
fenitoina. Varies medicamentos, em especial litio, 
antidepressivos triciclicos, acido valproico e bronco- 
dilatadores, podem causar tremor. Inibidores da re- 
capta^ao da serotonina foram associados com varies 
disturbios do movimento, incluindo parkinsonismo, 
acatisia, coreia, distonia e bruxismo. 

^ Historia medica geral 

1. A coreia pode ser sintomatica de doen^a em 
pacientes com uma historia de febre reumatica, 
doen^a da tireoide, lupus eritematoso sistemico, 
policitemia, hipoparatireoidismo ou cirrose he- 
patica. 

2. Disturbios do movimento, incluindo tremor, co¬ 
reia, hemibalismo, distonia e mioclonia, foram des- 
critos em pacientes com a sindrome da imunode- 
ficiencia adquirida (Aids). Infec(;oes oportunistas, 
como a toxoplasmose cerebral, parecem ser cau- 
sais em alguns casos, mas a infec(;ao pelo virus da 
imunodeficiencia humana tipo 1 (HIV-1) tambem 
pode desempenhar um papel patogenico direto. 

3. Uma historia de traumatismo de parto ou des- 
conforto perinatal pode sugerir a causa de um 
disturbio de movimento que se desenvolve du¬ 
rante a infancia. 

4. A encefalite letargica ja nao e mais encontrada 
clinicamente; no entanto, ela foi epidemica nos 
anos de 1920, e frequentemente era seguida por 
diversos disturbios do movimento, incluindo pa¬ 
rkinsonismo. Por esse motivo, e importante per- 
guntar sobre essa doen^a durante a avalia^ao de 
pacientes mais idosos. 
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^ Historia familiar 

Alguns disturbios tern uma base hereditaria (Tabelas 
11-5 e 11-6), e a obten^ao de uma historia familiar 
completa e importante, se possivel suplementada pela 
historia pessoal de parentes proximos. Qualquer pos- 
sibilidade de consanguinidade deve ser anotada. 


EXAME 


O exame clinico ira indicar a natureza dos movimentos 
anormais e do deficit motor, a extensao do envolvimen- 
to neurologico e a presen^a de doen^as coexistentes; 
esses fatores, por sua vez, podem sugerir o diagnostico. 

O exame do estado mental pode sugerir uma 
doen^a psiquiatrica, levantando a possibilidade de os 
movimentos anormais estarem relacionados ao dis- 


turbio psiquiatrico ou a seu tratamento com farma- 
cos psicoativos - ou de o paciente ter um disturbio 
caracterizado por movimentos anormais e disturbios 
comportamentais, como doen^a de Huntington ou 
doen^a de Wilson. 

Deficits motores ou sensoriais focais levantam a 
possibilidade de uma lesao estrutural que ocupa espa- 
^o, assim como o papiledema. Aneis de Kayser-Fleis- 
cher sugerem doen^a de Wilson. Sinais de doen^a 
vascular, hepatica ou metabolica podem sugerir ou- 
tras causas para um disturbio do movimento, como 
degenera^ao hepatocerebral adquirida ou vasculite. 


INVESTIGACOES 


Diversas investiga^oes podem ser uteis para o diag¬ 
nostico. 


Tabela 11-5 Disturbios do movimento hereditarios selecionados, nao parkinsonianos 


Disturbio 

Gene 

Protei'na 

Hereditariedade 

Coreia hereditaria benigna 

NKX2-1 

Fator de transcricao 1 da tireoide 

AD 

Atrofia dentatorrubropalidoluisiana 

ATN 1 

Atrofina 1 

AD 

Distonia dopa-responsiva 

GCH 1 

GTP ciclo-hidroxilase 1 

AD 

Distonia dopa-responsiva 

TH 

Tirosina-hidroxilase 

AR 

Distonia-parkinsonismo 

TAF1 

TAF1 RNA-polimerase II 

XLR 

Distonia-parkinsonismo, inicio rapido 

ATP1A3 

ATPase do transporte de Na^/K^ 

AD 

Tremor essencial 

DRD3 

Receptor da dopamina D3 

AD 

Tremor essencial 2 

Desconhecido 

Desconhecida 

AD 

Coreia-acantocitose familiar 

VPS13A 

Homologo da proteina A do tipo 
vacuolar de levedura 

AD, AR 

Sindrome de Gilles de la Tourette 

HOC 

Histidina-descarboxilase 

AD 

Doenca de Huntington 

HTT 

Huntingtina 

AD 

Doenca semelhante a doenca de Huntington 1 

PRNP 

Proteina do prion 

AD 

Doenca semelhante a doenca de Huntington 2 

JPH3 

Junctofilina-3 

AD 

Distonia mioclonica, alcool-responsiva 

SGCE 

Epsilon-sarcoglicano 

AD 

Distonia mioclonica alcool-responsiva 

DRD2 

Receptor da dopamina D2 

AD 

Discinesia paroxistica nao cinesigenica 

MR1 

Regulador da miofibrilogenese 1 

AD 

Distonia de torcao^ 

T0R1A 

Torsina 1 A 

AD 

Distonia de torcao, inicio adulto 

THAP1 

Proteina contendo dominio THAP 

AD 

Distonia de torcao focal, inicio adulto 

Desconhecido 

Desconhecida 

AD 

Coreoatetose/espasticidade episodica 

Desconhecido 

Desconhecida 

AD 

Coreoatetose paroxistica cinesigenica 

Desconhecido 

Desconhecida 

AD, ?AR 

Distonia de torcao juvenil, inicio focal 

Desconhecido 

Desconhecida 

AD 

Doenca de Wilson 

ATP7B 

ATPase de transporte de cobre, po- 
lipeptideo p 

AR 


AD, autossomico dominante; AR, autossomico recessivo; XLR, recessive ligado ao X X-linked recessive). 

Voram descritas outras formas com hereditariedade autossomica ou recessiva ligada ao X, mas os genes responsaveis nao foram identificados. 
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Tabela 11-6 Genes implicados no parkinsonismo 
hereditario 


Designa0o 

Gene 

Protema 

Heredita- 

riedade 

PARK1 

SNCA 

a-Sinuclema 

AD 

PARK2 

PARK2 

Parkina 

AR 

PARK3 

Desco- 

nhecido 

Desconhecida 

AD 

PARK4 

SNCA (tri- 
plicacao) 

a-Sinuclema 

AD 

PARKS 

UCHL1 

Ubiquitina carbo- 
xiterminal este¬ 
rase LI 

AD 

PARK6 

PINK1 

Quinase 1 putati- 
va PTEN-induzida 

AR 

PARK7 

DJI 

DJI 

AR 

PARKS 

LRRK2 

Repeticao qui¬ 
nase 2 rica em 
leucina 

AD 

PARK9 

ATP13A2 

ATPase tipo 13A2 

AR 

PARK10 

Desco- 

nhecido 

Desconhecida 

Desco¬ 

nhecida 

PARK11 

GIGYF2 

Protema 2 GYF 
interacao GRB 

AD 

PARK12 

Desco- 

nhecido 

Desconhecida 

Ligada 
ao X 

PARK13 

HTRA2 

Peptidase 2 HTRA 
serina 

AD 

PARK14 

PLA2G6 

Fosfolipase A2, 
Grupo VI 

AR 

PARKIS 

FBX07 

F-box apenas pro¬ 
tema 7 

AR 

PARK16 

Desco- 

nhecido 

Desconhecida 

Desco¬ 

nhecida 


AD, autossomica dominante; AR, autossomica recessiva. 


EXAMES DE SANGUE E URINA 

1. Os niveis sericos e urinarios de cobre e os niveis 
sericos de ceruloplasmina sao importantes no 
diagnostico da doen^a de Wilson. 

2. Hemograma complete e taxa de hemossedi- 
menta^ao sao uteis para excluir policitemia, 
vasculite ou lupus eritematoso sistemico, que 
ocasionalmente podem levar a um disturbio do 
movimento. Um esfrega^o de sangue pode reve¬ 
lar acantocitos circulantes. 

3. Bioqmmica sanguinea pode revelar disfun^ao 
hepatica relacionada a doen^a de Wilson ou 
degenera^ao hepatocerebral adquirida; hiperti- 
reoidismo ou hipocalcemia como uma causa da 


coreia, ou variedade de disturbios metabolicos 
associados, com mioclonias. 

4. Testes sorologicos sao uteis para diagnosticar 
disturbios do movimento causados por lupus 
eritematoso sistemico ou sindrome anticoagu- 
lante do lupus. Neurossifilis e infec^ao por HIV- 
1 podem se manifestar clinicamente de diversas 
formas e sempre devem ser excluidas por testes 
sorologicos adequados em pacientes com doen^a 
neurologica de etiologia incerta. 

EXAMES ELETROFISIOLOGICOS 

Um eletroencefalograma (EEC) pode ser util no diag¬ 
nostico de pacientes com mioclonias e para distinguir 
discinesias paroxisticas de convuls5es; por outro lado, 
tern utilidade limitada. Eletromiografia e potenciais 
evocados somatossensoriais podem ajudar a determi- 
nar o nivel de envolvimento neural na mioclonia. 

EXAMES DE IMAGEM 

Estudos radiologicos ocasionalmente sao uteis na 
avalia^ao de pacientes com disturbios do movimen¬ 
to. Em alguns casos, pode ser encontrada calcifica^ao 
intracraniana nas radiografias de cranio ou na tomo- 
grafia computadorizada (TC); a significancia desse 
achado, no entanto, nao esta clara. Exames de TC ou 
ressonancia magnetica (RM) tambem podem revelar 
tumor ou outra lesao associada a discinesia focal ou 
distonia, ou a mioclonia sintomatica, atrofia do mi- 
cleo caudado decorrente de doen^a de Huntington 
ou anormalidades de micleos da base associadas com 
doen^a de Wilson. A tomografia por emissao de posi¬ 
trons (PET, de positron emission tomography) usando 
^^F-dopa pode monitorar a perda das proje^oes nigro- 
estriatais na doen^a de Parkinson e pode ser util no 
diagnostico de pacientes com sindromes parkinso- 
nianas incompletas, mas nao esta amplamente dispo- 
nivel. Neuroimagem do transportador de dopamina 
usando tomografia computadorizada com emissao de 
foton unico (SPECT, de single-photon emission com¬ 
puted tomography) beta-CIT tambem pode ser usada 
para este proposito. 

ESTUDOS GENETICOS 

A tecnologia do DNA recombinante tern sido usada 
para gerar amostras de genes que determinam certos 
disturbios hereditarios do movimento, como a doen^a 
de Huntington e a doen^a de Wilson. Consequente- 
mente, os marcadores geneticos tern valor diagnostico 
em tais disturbios (Tabelas 11-5 e 11-6). No entanto, 
seu uso pode ser limitado pela heterogeneidade de 
algumas doen^as, pela localiza^ao imprecisa do gene 
em certas amostras, por preocupa^oes eticas sobre 
rea^oes psicologicas adversas frente ao diagnostico 
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pre-sintomatico de disturbios fatais e pelo mau uso 
de tais informa^oes por empregadores em potencial, 
companhias de seguro e agencias governamentais. 

AVALIACAO PSICOLOGICA 

Disturbios cognitivos e emocionais podem ser docu- 
mentados e caracterizados por avalia^ao neuropsicolo- 
gica. Isso pode ser util para o diagnostico de certos dis¬ 
turbios como a doen^a de Huntington ou a demencia 
difusa por corpusculos de Lewy. Alguns disturbios do 
movimento, como a sindrome de Gilles de la Tourette, 
estao associados a anormalidades comportamentais 
como deficit de aten^ao e disturbio obsessivo-compul- 
sivo. Os achados tambem podem ser importantes para 
guiar decisoes sobre interven^5es invasivas, como a 
estimula^ao cerebral profunda. Essa interven^ao tera- 
peutica esta contraindicada em pacientes com sindro- 
mes parkinsonianas atipicas ou na doen^a classica de 
Parkinson, na qual ja exista demencia significativa ou 
depressao importante. 


DISTURBIOS DO MOVIMENTO 
SELECIONADOS 


As doen^as ou sindromes mais comuns e bem defi- 
nidas, caracterizadas por movimentos anormais, sao 
discutidas aqui com os prindpios de seus tratamentos. 


TREMOR FAMILIAR OU TREMOR ESSENCIAL 
BENIGNO 


PATOGENESE 

Um tremor postural pode ser proeminente em indi- 
viduos normals. Embora a base fisiopatologica desse 
disturbio seja incerta, ele costuma ter uma base fa¬ 
miliar, com modo de hereditariedade autossomico 
dominante. Foram implicados pelo menos tres loci de 
genes; em alguns casos (ETMl), o disturbio esta rela- 
cionado com um polimorfismo no gene receptor D3 
da dopamina {DRD3). 

ACHADOS CLINICOS 

Os sintomas podem se desenvolver em adolescentes 
ou na idade adulta precoce, mas frequentemente so 
aparecem mais tardiamente. O tremor envolve princi- 
palmente uma ou ambas as maos, ou a cabe^a e a voz, 
enquanto as pernas tendem a ser poupadas. O exame 
geralmente nao revela outras anormalidades grossei- 
ras, mas alguns pacientes podem apresentar ataxia ou 
disturbios da personalidade. Embora o tremor possa 
se tornar mais evidente com o tempo, ele em geral 
leva somente a deficiencia estetica e constrangimento 
social. Ocasionalmente, o tremor interfere com a ca- 


pacidade de realizar tarefas finas ou delicadas com as 
maos; a escrita algumas vezes esta seriamente prejudi- 
cada. A fala e afetada quando existe envolvimento dos 
musculos laringeos. Os pacientes costumam relatar 
que uma pequena quantidade de alcool proporciona 
uma melhora notavel, porem transitoria; o mecanis- 
mo nao e conhecido. 

TRATAMENTO 

Quando o tratamento esta justificado, pode ser pres- 
crito propanolol, 40 a 120 mg por via oral, duas vezes 
ao dia, mas deve ser tornado por um periodo indefini- 
do. Outros betabloqueadores, como atenolol e sotalol, 
tambem tern sido usados. Quando o tremor e espe- 
cialmente incapacitante, sob certas condi^oes previsi- 
veis, ele pode ser tratado, com uma dose oral unica de 
40 a 120 mg de propanolol, que deve ser tomada em 
antecipa^ao das circunstancias precipitantes. 

A primidona tambem e eficaz, mas pacientes 
com tremor essencial frequentemente sao muito sen- 
siveis a esse farmaco, de modo que ela deve ser intro- 
duzida mais gradualmente do que quando usada para 
o tratamento da epilepsia. Portanto, os pacientes ini- 
ciam com uma dose de 50 mg/dia, e a dose diaria e 
aumentada em 50 mg a cada duas semanas, ate que o 
beneficio seja evidente ou os efeitos colaterais limitem 
incrementos adicionais. Uma dose de 100 a 150 mg 
tres vezes ao dia frequentemente e eficaz. Nao exis- 
tem evidencias de que altas doses (acima de 750 mg 
ao dia) forne^am beneficios adicionais. 

Em alguns casos, ha resposta ao alprazolam, ate 3 
mg/dia em doses divididas. Alguns pacientes relatam 
beneficios com o uso de gabapentina (1.200 mg/dia), 
topiramato (400 mg/dia), zonisamida (ate 200 mg ao 
dia), ou inje^oes intramusculares de toxina botulinica. 
Relatorios isolados de beneficios com a administra^ao 
de mirtazapina nao foram confirmados em um estudo 
duplo-cego, que nao encontrou efeitos sobre o tremor 
na maioria dos pacientes. 

Alguns pacientes apresentam um tremor incapa¬ 
citante que nao responde as medidas farmacologicas. 
A talamotomia pode ser util, mas existe uma morbida- 
de significativa associada a procedimentos bilaterais. 
A estimula^ao talamica com alta frequencia por meio 
de um eletrodo implantado e uma alternativa eficaz 
a talamotomia e tern menor morbidade. Ela pode ser 
particularmente util para o tratamento do lado nao 
operado em pacientes submetidos a uma talamoto¬ 
mia unilateral. O beneficio e mantido durante anos na 
maioria dos pacientes com incapacidade grave. 


PARKINSONISMO 


O parkinsonismo ocorre em todos os grupos toicos; 
nos EUA e na Europa Ocidental, o parkinsonismo 
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tern uma prevalencia de 1 a 2 por 1.000 habitantes, 
com uma distribui^ao aproximadamente igual entre 
os sexos. O disturbio se torna cada vez mais comum 
com o avan^ar da idade. Caracteriza-se por tremor, 
bipocinesia, rigidez, alem de marcba e postura anor- 
mais. 

ETIOLOGIA 
^ Idiopatica 

A variedade mais comum de parkinsonismo ocorre 
sem causa evidente; esta forma idiopatica e deno- 
minada doen^a de Parkinson ou paralisia agitante 
quando nao existem caracteristicas atipicas e quando 
a doen^a nao e secundaria a uma causa conbecida, 
alem de existir resposta mantida ao tratamento com 
medica^ao dopaminergica. Uma fase pre-clinica, 
que antecede a doen^a em varios anos antes do de- 
senvolvimento do deficit motor, e agora reconbecida, 
durante a qual pode existir biposmia, constipa^ao, 
ansiedade, depressao e disturbio comportamental do 
sono REM (movimento rapido dos olbos, de rapid-eye 
movement). E importante reconbecer isto em estudos 
que buscam por biomarcadores preditivos e nas tenta- 
tivas de identificar fatores de prote^ao. 

^ Encefalite letargica 

Na primeira metade do seculo XX, a doen^a de 
Parkinson costumava se desenvolver em pacientes 
com uma bistoria de encefalite de Economo. Como 
esse tipo de infec^ao nao e encontrado atualmente, 
os casos de parkinsonismo pos-encefalitico estao se 
tornando cada vez mais raros. 

^ Parkinsonismo induzido por farmacos 
ou toxinas 

1. Farmacos terapeuticos - Muitos farmacos, 
como fenotiazinas, butirofenonas, metoclopra- 
mida, reserpina e tetrabenazina, podem causar 
uma sindrome parkinsoniana reversivel (ver 
adiante). Esse conbecimento e importante por- 
que a sindrome geralmente e reversivel com a 
suspensao da medica^ao causadora, embora os 
sinais e sintomas possam levar meses para desa- 
parecer. 

2. Substancias toxicas - Toxinas ambientais, como 
p6 de manganes ou dissulfito de carbono, podem 
levar ao parkinsonismo; o manganes usado na 
manufatura caseira de metcatinona parece ter 
sido responsavel por parkinsonismo em usuarios 
desta droga estimulante ilegal por via intraveno- 
sa. O disturbio tambto pode ocorrer como uma 
sequela de envenenamento grave por monoxido 
de carbono ou exposi^ao a gases durante a solda- 
gem. Estudos experimentais sugerem que a expo- 


si^ao a pesticidas tambem esta associada com o 
desenvolvimento de parkinsonismo. 

3. MPTP (l-metil-4-fenil-1,2,5,6-tetra-hidropi- 
ridina) - Uma forma de parkinsonismo indu¬ 
zido por drogas foi descrita em individuos que 
sintetizaram e autoadministraram um analogo 
da meperidina, o MPTP. Este composto e meta- 
bolizado e da origem a uma toxina que destroi, 
seletivamente, os neuronios dopaminergicos na 
substancia negra e os neuronios adrenergicos no 
locus ceruleus, induzindo uma forma grave de pa¬ 
rkinsonismo em bumanos e primatas. A capaci- 
dade dessa droga de reproduzir as caracteristicas 
neuroquimicas, patologicas e clinicas da doen^a 
de Parkinson sugere que uma toxina ambiental 
possa ser responsavel pelo disturbio idiopatico. 
O parkinsonismo induzido por MPTP foi usado 
como modelo para auxiliar no desenvolvimen¬ 
to de novos farmacos para o tratamento dessa 
doen^a. 

^ Parkinsonismo vascular 

Infartos subcorticais multiplos na substancia branca 
podem levar a sinais e sintomas sugestivos de pa¬ 
rkinsonismo, em geral acompanbados por reflexos 
tendinosos vivos e respostas extensoras plantares. O 
tremor costuma ser pouco pronunciado e, em alguns 
pacientes, as anormalidades da marcba sao especial- 
mente evidentes (“parkinsonismo do corpo inferior”). 
Os acbados da RM ajudam a sugerir ou apoiar o diag- 
nostico, e o tratamento tern como foco a preven^ao 
de acidente vascular cerebral. A resposta a medica^ao 
antiparkinsoniana em geral e desapontadora. 

^ Parkinsonismo pos-traumatico 

Boxeadores e pessoas engajadas em certas modalida- 
des desportivas, como futebol, podem desenvolver 
uma sindrome de demencia (demencia pugilistica), 
disturbios comportamentais e psiquiatricos, parkin¬ 
sonismo, alem de deficits piramidais e cerebelares de- 
correntes de traumatismo craniano recorrente de en- 
cefalopatia traumatica cronica. Nao existe tratamento 
satisfatorio. 

^ Parkinsonismo familiar e genetico 

O parkinsonismo raramente ocorre com uma base 
familiar. O parkinsonismo autossomico dominante 
pode resultar de muta^oes de um ou de varios genes, 
incluindo a-sinucleina (SNCA), repeti^ao quinase 2 
rica em leucina {LRRK2, de leucine-rich repeat kinase 
2) e ubiquitina carboxiterminal esterase LI (UCHLl) 
(Tabela 11-6). Muta^oes na parkina {PARK2) e DJI 
causam parkinsonismo autossomico de inicio precoce 
e parkinsonismo esporadico de inicio na juventude. 
Varios outros genes e regioes cromossomicas foram 
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implicados em formas familiares da doen^a ou repre- 
sentam fatores de suscetibilidade, incluindo o gene 
para a p-glicosidase (GBA), o defeito enzimatico no 
disturbio de armazenamento lisossomico da doen^a 
de Gaucher. 

^ Parkinsonismo associado com outras 
doencas neurologicas 

O parkinsonismo que ocorre em associa^ao com si- 
nais e sintomas de outros disturbios neurologicos e 
abordado rapidamente na se^ao sobre diagnostico 
diferencial. 

PATOLOGIA 

O parkinsonismo idiopatico (doen^a de Parkinson) e 
uma proteinopatia caracterizada por malforma^ao e 
agrega^ao da a-sinuclema. Por isso, tambem e conhe- 
cido como uma sinucleinopatia. O exame histologico 
em um estagio avan^ado mostra perda de pigmenta- 
^ao e celulas na substancia negra e em outros centros 
do tronco cerebral, perda celular no globo palido e no 
putame, e granulos de inclusao intraneural filamento- 
sos e eosinofilicos (corpiisculos de Lewy), contendo 
sinucleina nos micleos da base, no tronco cerebral, na 
medula espinal e nos ganglios simpaticos. A distribui- 
^ao dos corpos de Lewy e mais disseminada do que 
originalmente observada, com envolvimento precoce 
do tronco cerebral inferior (p. ex., micleo motor dor¬ 
sal do nervo vago [X]), do bulbo olfatorio e do sistema 
nervoso enterico, e dissemina^ao subsequente para o 
locus ceruleus, a substancia negra, o cortex transentor- 
rinal, o hipocampo e o neocortex. Os corpusculos de 
Lewy nao sao observados no parkinsonismo p6s-en- 
cefalitico; em vez disso, pode haver uma degenera^ao 
neurofibrilar inespecifica em varias estruturas dien- 
cefalicas, assim como altera^oes na substancia negra. 

PATOGENESE 

Como em outras proteinopatias neurodegenerativas 
(discutidas extensamente no Capitulo 5), acredita-se 
que a doen^a seja desencadeada por uma proteina 
malformada e agregada - na doen^a de Parkinson, a 
proteina envolvida e a a-sinuclema. A proteina anor- 
mal pode se disseminar subsequentemente de celula 
para cdula e, assim, propagar a doen^a para partes 
contiguas do sistema nervoso. 

As manifesta^oes motoras da doen^a de Parkin¬ 
son parecem resultar de padroes alterados de inibi^ao 
e excita^ao dentro dos micleos da base e de suas co- 
nexoes com as vias diretas e indiretas (Figura 11-2). 
A dopamina e a acetilcolina atuam como neurotrans- 
missores nesta regiao. No parkinsonismo idiopatico, o 
equilibrio normal entre esses dois neurotransmissores 
antagonistas encontra-se comprometido em decor- 



A Figura 11-2 Circuito funcional entre o cortex cere¬ 
bral, os nucleos da base e o talamo. Os principals neuro¬ 
transmissores e seus efeitos excitatorios (+) ou inibitorios 
(-) estao representados. Na doenca de Parkinson, existe 
uma degeneracao da parte compacta da substancia negra, 
levando a hiperatividade na via indireta {em vermelho) 
e aumento da excrecao glutamatergica do nucleo sub- 
talamico. (De Aminoff MJ. Pharmacologic management of 
parkinsonism and other movement disorders. In Katzung 
BG, Masters SB, Trevor AJ, eds. Basic and Clinical Pharma¬ 
cology. 11th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 

rencia da deple^ao de dopamina no sistema nigroes- 
triatal dopaminergico (Figura 11-3). Outros neuro¬ 
transmissores, como a noradrenalina, tambem estao 
esgotados no cerebro de pacientes com parkinsonis¬ 
mo, mas a relevancia clinica dessa deficiencia ainda 
nao esta clara. 

ACHADOS CLINICOS 
► Tremor 

O tremor de 4 a 6 Hz do parkinsonismo e caracte- 
risticamente mais evidente em repouso; ele aumenta 
durante o estresse emocional e frequentemente me- 
Ihora durante a atividade voluntaria. O tremor costu- 
ma iniciar na mao ou no pe, em que toma a forma 
de flexao-extensao ritmica dos dedos das maos ou 
dos pes - ou uma prona^ao-supina^ao ritmica do an- 
tebra^o. O tremor frequentemente envolve a face na 
regiao perioral. Embora possa se apresentar em todos 
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A Figura 11-3 Representacao esquematica da se- 
quencia de neurdnios envolvidos no parkinsonismo. No 
topo: Os neurdnios dopaminergicos (em vermelho) ori- 
ginados na substancia negra normalmente inibem a 
excrecao GABAergica do estriado (caudado e putame), 
enquanto os neurdnios colinergicos (em verde) exercem 
urn efeito excitatdrio. Abaixo: No parkinsonismo, existe 
uma perda seletiva de neurdnios dopaminergicos (linha 
pontilhada, em vermelho). Isso leva a urn aumento da 
excrecao inibitdria a partir do estriado. (De Aminoff MJ. 
Pharmacologic management of parkinsonism and other 
movement disorders. In Katzung BG, Masters SB, Trevor 
AJ (eds). Basic and Clinical Pharmacology. 12th ed. New 
York, NY: McGraw-Hill; 2012.) 

os membros, nao e incomum qua esteja confinado a 
um membro (ou a dois membros de um mesmo lado) 
durante meses ou anos antes de se tornar mats genera- 
lizado. Em alguns pacientes, o tremor nunca se torna 
proeminente. 

^ Rigidez 

Rigidez ou aumento do tonus, ou seja, aumento da 
resistencia ao movimento passivo, e uma caracteris- 
tica clinica do parkinsonismo. O disturbio do tonus 
e responsavel pela postura fletida de muitos pa¬ 
cientes com parkinsonismo. A resistencia em geral 
e uniforme durante toda a varia^ao do movimen¬ 
to em uma articula^ao em particular, afetando os 
musculos agonistas e antagonistas da mesma forma 
- diferente dos achados na espasticidade, em que o 
aumento do tonus costuma ser maior no inicio de 
um movimento passivo (fenomeno do canivete) 
e mais acentuado em alguns musculos do que em 
outros. Em algumas instancias, a rigidez no parkin¬ 
sonismo e descrita como rigidez em roda denta- 
da, em decorrencia das interrup^oes semelhantes 
a uma catraca durante o movimento passivo; essas 
interrup^oes podem ser decorrentes, em parte, da 
presen^a de tremor. 


^ Hipocinesia 

A caracteristica mais incapacitante desse disturbio 
e a hipocinesia (algumas vezes denominada bradi- 
cinesia ou acinesia) - uma lentidao do movimento 
voluntario e uma redu^ao no movimento automatico, 
como o balan^o dos bravos durante a marcha. A face 
do paciente fica relativamente imovel (hipomimia ou 
facies em mascara), com aumento da fissura palpe¬ 
bral, piscamento infrequente, certa fixa^ao da expres- 
sao facial e um sorriso que se desenvolve e desaparece 
lentamente. A voz tern um volume baixo (hipofonia) 
e tende a ser pouco modulada. Os movimentos finos 
ou rapidamente alternantes estao comprometidos, 
mas a for^a nao esta diminuida quando existe tem¬ 
po suficiente para que ela se desenvolva. A letra na 
escrita manual e pequena (micrografia), tremula e 
dificil de ler. 

^ Marcha e postura anormais 

O paciente geralmente tern dificuldade de se levantar 
da cama ou de uma poltrona e tende a adotar uma 
postura em flexao quando esta em pe (Figura 11- 
4). Muitas vezes e dificil come^ar a andar, por isso o 
paciente pode se inclinar cada vez mais para a frente 
enquanto caminha no mesmo lugar, antes de ser ca- 
paz de avan^ar. A marcha, em si, e caracterizada por 
pequenos passos arrastados e pela ausencia do balan- 



A Figura 11-4 Postura fletida tipica de um paciente 
com parkinsonismo. 
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dos bravos que normalmente acompanha a loco- 
mo^ao; em geral existe uma instabilidade para virar, 
e pode ser dificil parar o movimento. A reten^ao do 
balance do bra^o, a marcha com base alargada ou o 
desequilibrio acentuado em um estagio inicial suge- 
re um disturbio nao parkinsoniano. Em casos avan- 
^ados, os pacientes tendem a andar com velocidade 
crescente para evitar uma queda (marcha festinante), 
em decorrencia de uma altera^ao no centro de gravi- 
dade, que resulta da postura anormal. 

^ Outras anormalidades motoras 

Frequentemente, ha hlefaroclonia leve (pequenos 
abalos das palpebras fechadas) e, ocasionalmente, ble- 
faroespasmo (fechamento palpebral involuntario). O 
paciente pode apresentar sialorreia, o que talvez seja 
provocado pelo comprometimento da degluti^ao. Ge- 
ralmente, nao existe altera^ao nos reflexos tendinosos 
(embora uma hiper-reflexia leve possa ocorrer no 
lado afetado em um parkinsonismo assimetrico), e as 
respostas plantares sao flexoras. Batidas leves repeti- 
das (aproximadamente duas vezes por segundo) sobre 
a ponte nasal produzem uma resposta em piscamento 
mantido (sinal de Myerson); a resposta nao e manti- 
da em individuos normals. 

^ Manifestacoes nao motoras 

A anosmia e um sintoma precoce (mas pode se origi- 
nar de varias outras causas e, por isso, nao e um indi- 
cador especifico de doen^a de Parkinson). Declinio 
cognitive, disfun^ao executiva e altera^oes da perso- 
nalidade sao comuns, assim como depressao e ansie- 
dade. Uma sensa^ao de fadiga pode ser proeminente, 
e alguns pacientes se queixam de dor ou disturbios 
sensoriais. Sintomas disautonomicos muitas vezes 
sao problematicos, em especial urgencia miccional e 
incontinencia decorrente da urgencia miccional, alem 
de constipa^ao; a hipotensao postural costuma estar 
relacionada com o tratamento dopaminergico ou a 
inatividade, mas tambem pode refletir uma insufi- 
ciencia do barorreflexo ou denerva^ao do musculo 
cardiaco. Disturbios do sono, incluindo transtorno 
do comportamento REM, sao comuns. Pode ocorrer 
dermatite seborreica. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

O diagnostico de casos leves pode ser dificil. Algum 
grau de lentidao e normal nos idosos, e certas pessoas 
normals podem apresentar lentidao deliberada. 

^ Depressao 

A depressao pode estar acompanhada de uma face um 
tanto inexpressiva, voz pouco modulada e redu^ao da 
atividade voluntaria; portanto, pode simular um pa¬ 


rkinsonismo. Alem disso, as duas doen^as costumam 
coexistir no mesmo paciente. Uma tentativa de trata¬ 
mento antidepressivo pode ser util quando a incerteza 
diagnostica nao pode ser resolvida pela presen^a de 
sinais neurologicos mais disseminados, indicativos de 
parkinsonismo. 

^ Tremor essencial (familiar benigno) 

Este disturbio foi considerado separadamente (ver 
discussao anterior). Idade de inicio precoce, historia 
familiar de tremor, rela^ao do tremor com a atividade, 
efeito benefico do alcool sobre o tremor e ausencia de 
outros sinais neurologicos distinguem este disturbio 
do parkinsonismo. Alem disso, o tremor essencial 
comumente afeta a cabe^a (causando um aceno ou 
balan^ar da cabe^a); o parkinsonismo costuma afetar 
mais a mandibula que a cabe^a. 

^ Distonia 

Um tremor distonico tambem pode ser interpreta- 
do erroneamente como parkinsonismo, em especial 
quando a distonia e leve ou nao reconhecida. 

^ Doenca difusa com corpusculos de Lewy 

Este disturbio ocorre especialmente em pacientes 
com idades entre 60 e 80 anos, sendo clinicamen- 
te marcado pela combina^ao de uma sindrome 
neurocomportamental rapidamente progressiva 
de demencia, alucina^oes e caracteristicas motoras 
extrapiramidais da doenca de Parkinson. Mioclonia 
tambem pode ser observada. Existe somente uma 
resposta incompleta a levodopa, mas os pacientes 
sao extremamente sensiveis as complica^oes parkin- 
sonianas dos neurolepticos, assim como aos efeitos 
colaterais de farmacos antiparkinsonianos. Esta 
doenca tambem e discutida no Capitulo 5 e mais 
adiante neste capitulo. 

^ Doenca de Wilson 

A doenca de Wilson (discutida mais detalhadamente 
depois) tambem pode levar a uma sindrome parkin- 
soniana, mas outras variedades de movimentos anor- 
mais em geral tambem estao presentes. Alem disso, 
a idade precoce no inicio do quadro e a presen^a de 
aneis de Kayser-Fleischer devem distinguir a doenca 
de Wilson, bem como as anormalidades nos niveis se- 
ricos e urinarios de cobre e ceruloplasmina que ocor- 
rem na doenca de Wilson. 

^ Doenca de Huntington 

A doenca de Huntington ocasionalmente pode ser 
confundida com o parkinsonismo, quando se apre- 
senta com rigidez e acinesia, mas uma historia fa¬ 
miliar de doenca de Huntington ou uma demencia 
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concomitante, quando presente, deve sugerir o diag- 
nostico correto, que pode ser confirmado por estudos 
geneticos especificos. 

^ Degeneracao nigroestriatal 

Este disturbio raro e um sub tip o de atrofia de mul- 
tiplos sistemas (MSA, de multisystem atrophy), sen- 
do agora conhecido com MSA-P. Ele esta associado 
com perda neuronal no putame, no globo palido e 
no micleo caudado, e apresenta-se com bradicinesia 
e rigidez. Os farmacos antiparkinsonianos costumam 
ser ineficazes. A degeneracao nigroestriatal pode estar 
associada a degeneracao cerebelar (Capitulo 8); nesse 
caso, e empregado o termo MSA-C. Quando a insu- 
ficiencia autonomica e um acompanhante evidente, 
a designacao eponima de sindrome de Shy-Drager 
algumas vezes e usada. Esta sindrome apresenta-se 
com caracteristicas parkinsonianas, insuficiencia au¬ 
tonomica (levando a hipotensao postural, anidrose, 
disturbio do controle esfincteriano e impotencia) e 
sinais de envolvimento neurologico mais dissemina- 
do (sinais piramidais ou de neuronio motor inferior 
e, frequentemente, deficit cerebelar). A RM revela um 
putame hipointenso, com uma borda hiperintensa. 
Nao existe tratamento para o deficit motor (embora 
possa ocorrer uma resposta modesta a agentes anti¬ 
parkinsonianos), mas a hipotensao postural pode 
responder a uma dieta rica em sal, administracao de 
fludrocortisona, 0,1 a 1 mg/dia, e midodrina (um ago- 
nista de receptor a-adrenergico), 10 mg tres vezes ao 
dia, uso de meias elasticas de cintura alta e posiciona- 
mento da cabeca elevada durante a noite. 

^ Paralisia supranuclear progressiva 

Bradicinesia e rigidez podem estar presentes neste 
disturbio, mas as caracteristicas principais sao insta- 
bilidade postural precoce e quedas, perda do controle 
voluntario dos movimentos oculares (especialmente 
do olhar vertical), demencia frontotemporal, paralisia 
pseudobulbar, disartria e distonia axial. O disturbio 
responde pouco ao tratamento (se responder) com 
farmacos antiparkinsonianos. Ele e discutido no Ca¬ 
pitulo 5 e mais adiante neste capitulo. 

^ Degeneracao corticobasal 

A degeneracao corticobasal se caracteriza clinica- 
mente por disfuncao cortical e ganglionar basal. 
Rigidez, bradicinesia, tremor, disturbios posturais e 
distonia sao acompanhados por deficits adicionais 
como perda sensorial cortical, apraxia, mioclonia 
focal reflexa, demencia ou afasia. Os sintomas fre¬ 
quentemente sao assimtoicos. O tratamento com 
medicacao antiparkinsoniana geralmente nao e gra- 
tificante, embora alguns pacientes respondam ao Si- 
nemet (ver adiante). 


^ Doenca de Creutzfeldt-Jakob 

Esta doenca prionica pode ser acompanhada por ca¬ 
racteristicas parkinsonianas, mas a demencia geral¬ 
mente esta presente. Abalos mioclonicos sao comuns, 
e a ataxia algumas vezes e proeminente; podem existir 
sinais piramidais ou cerebelares e disturbios visuais, e 
os achados do EEC de descargas periodicas geralmen¬ 
te sao caracteristicos. 

^ Hidrocefalia de pressao normal 

Esta condicao leva a um disturbio da marcha (er- 
roneamente atribuido ao parkinsonismo), incon- 
tinencia urinaria e demencia. A TC revela dilata- 
Cao do sistema ventricular do cerebro, sem atrofia 
cortical. O disturbio pode seguir um traumatismo 
craniano, hemorragia intracraniana ou meningoen- 
cefalite, mas a causa frequentemente e obscura. Pro- 
cedimentos de derivacao cirurgica para contornar 
qualquer obstrucao ao fluxo do liquido cerebrospi¬ 
nal (ECS) costumam ser beneficos. A hidrocefalia 
de pressao normal e discuta mais detalhadamente 
no Capitulo 5. 

TRATAMENTO 

O parkinsonismo precoce nao requer tratamento com 
farmacos, mas e importante discutir com o paciente 
a natureza desse disturbio e a disponibilidade de tra¬ 
tamento medicamentoso, se os sintomas se tornarem 
mais graves, alem de incentivar a atividade. O trata¬ 
mento, quando indicado, esta dirigido para a restau- 
racao do equilibrio dopaminergico-colinergico no 
estriado, pelo bloqueio do efeito da acetilcolina com 
farmacos anticolinergicos ou pela melhora da trans- 
missao dopaminergica (Figura 11-5). 

^ Farmacos anticolinergicos 

Os farmacos anticolinergicos muscarinicos sao mais 
uteis para aliviar o tremor e a rigidez do que a hipo- 
cinesia, mas geralmente sao menos eficazes do que os 
farmacos dopaminergicos (ver adiante). Existem di- 
versos preparados a disposi^ao, e cada paciente tende 
a favorecer farmacos diferentes. Entre os farmacos 
mais comumente prescritos estao a tri-hexifenidila e 
a benztropina (Tabela 11-7). E melhor evitar o uso de 
farmacos anticolinergicos nos idosos, devido a sens 
efeitos colaterais, que incluem boca seca, constipa^ao, 
reten^ao urinaria, acomoda^ao pupilar defeituosa e 
confusao. O tratamento e iniciado com uma peque- 
na dose de um dos farmacos anticolinergicos; entao, a 
dosagem e aumentada gradualmente ate que os bene- 
ficios se instalem ou ate que os efeitos colaterais limi- 
tern aumentos futuros. Se o tratamento nao for util, o 
farmaco e retirado e um novo preparado anticoliner- 
gico e testado. 
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A Figura 11-5 Base farmacologica do tratamen- 
to dopaminergico antiparkinsoniano. (De Aminoff MJ. 
Pharmacologic management of parkinsonism and other 
movement disorders. In Katzung BG, Masters SB, Trevor 
AJ (eds). Basic and Clinical Pharmacology. 12th ed. New 
York, NY: McGraw-Hill; 2012.) 

^ Amantadina 

A amantadina pode ser administrada isoladamente ou 
em combina^ao com um agente anticolinergico no pa- 
rkinsonismo leve. Seu exato modo de a^ao terapeutica 
ainda e desconhecido, mas sens efeitos farmacologicos 
incluem o bloqueio de receptores NMDA-glutamater- 
gicos e colinergicos muscarinicos, alem da estimula- 
^ao da libera^ao de dopamina. A amantadina melhora 
todas as caracteristicas motoras do parkinsonismo, 
sens efeitos colaterais (inquietude, confusao, erup^oes 
cutaneas, edema, disturbios do ritmo cardiaco) sao 
relativamente incomuns, seus efeitos manifestam-se 
rapidamente, e sua administra^ao consiste em uma 
dose-padrao de 100 mg duas vezes ao dia. Infelizmen- 
te, no entanto, muitos pacientes nao respondem a esse 
farmaco, ou seu beneficio e de curto prazo. A aman¬ 
tadina tambem pode ser util na redu^ao da sensa^ao 
de fadiga extrema experimentada por alguns pacientes 
e na redu^ao de discinesias iatrogenicas em pacientes 
com doen^a avan^ada (100 mg 2 a 3 vezes ao dia). 

► Levodopa 

A levodopa, que no organismo e convertida em dopami¬ 
na (Figura 11-5), melhora todas as principals caracteris- 


Tabela 11-7 Farmacos usados no tratamento da 
doenca de Parkinson 


Farmaco 

Dose diaria 
total (mg)^ 

Anticolinergicos 


Benztropina 

1 a 6 

Tri-hexifenidil 

6 a 20 

Amantadina 

100 a 200 

Levodopa 

300 a 1.000' 

Agonistas da dopamina 

Ergolidas 


Bromocriptina 

15 a 30 

Nao ergolidas 


Pramipexol 

1,5 a 4,5 

Ropinirol 

8 a 24 

Apomorfina^ 

2 a 6 

Inibidores da MAO-B 


Selegilina 

10 

Rasagilina 

0,5 a 1 

Inibidores COMT 


Entacapona 

600 a 1.000 

Tolcapona 

300 a 600 


^As doses sao variacoes para a manutencao diaria total; todos os far¬ 
macos sao administrados em doses divididas. 0 farmaco e iniciado 
em dose mais baixa, que e gradualmente aumentada. Interacoes 
medicamentosas sao comuns; a adicao de um farmaco pode deter- 
minar a reducao de oufro. Efeitos colaterais psicoafivos sao comuns 
com todos estes agentes. 

^Refere-se ao componente levodopa da combinacao carbidopa/le- 
vodopa, conhecido como Sinemet (p. ex., 25/250 representa 250 
mg de levodopa). 

^Administrada por injecao subcutanea. 

" N. de R.T.: Os nomes comerciais e dosagens podem nao correspon- 
der as formulacoes do mercado brasileiro. 


ticas clinicas do parkinsonismo e, diferente dos farma¬ 
cos anticolinergicos, costuma ser particularmente util 
contra a hipocinesia. Ainda existe um desacordo quan¬ 
to ao melhor momento para iniciar o tratamento com 
levodopa. A preocupa^ao com a perda da eficacia da 
levodopa no decorrer do tempo (em oposi^ao ao avan^o 
da doenca) e equivocada, mas algumas vezes ocorrem 
respostas flutuantes depots de o farmaco ter sido utili- 
zado durante varios anos, e isso pode ser especialmente 
incapacidade e dificil de tratar. Assim, pode ser melhor 
retardar a introdu^ao da levodopa o maximo possivel e, 
entao, usar agonistas da dopamina (discutidos adiante) 
associados a ela, mantendo a dose de levodopa tao baixa 
quanto possivel. O medicamento deve ser tornado 30 a 
45 minutos antes das refei(;6es para maximizar a absor- 
9 ao e a capta^ao para dentro do cerebro. 

Os efeitos colaterais mais comuns da levodopa sao 
nauseas, vomitos, hipotensao, movimentos anormais 
(discinesias), inquietude e confusao. Arritmias cardia- 
cas ocorrem ocasionalmente. As discinesias tardias e 
os efeitos colaterais comportamentais ocorrem como 
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fenomenos relacionados ao farmaco, mas a redu^ao na 
dose pode diminuir qualquer beneficio terapeutico. O 
tratamento com olanzapina, quetiapina ou risperidona 
pode aliviar a confusao e os disturbios mentals psicoti- 
cos, sem bloquear os efeitos da levodopa ou exacerbar 
o parkinsonismo. A clozapina, um derivado da diben- 
zodiazepina que nao bloqueia os efeitos terapeuticos 
da medica^ao dopaminergica, tambem pode melhorar 
a confusao e os disturbios mentals psicoticos e, em 
alguns casos, as discinesias, mas esse farmaco requer 
uma monitora^ao regular da contagem de leucocitos. 

Outra complica^ao tardia da levodopa e a flutua- 
^ao da resposta, como o efeito de deteriora^ao no final 
da dose ou efeito wearing-off,"^ no qual a deteriora^ao 
ocorre um pouco antes da administra^ao da proxima 
dose, ou o fenomeno on-off, (“liga-desliga”) no qual 
ocorrem flutua^oes abruptas, mas transitorias, na gra- 
vidade do parkinsonismo em intervalos frequentes 
durante o dia, aparentemente sem qualquer rela^ao 
com a ultima dose de levodopa. Este problema, as 
vezes, incapacitante pode ser controlado apenas par- 
cialmente pela varia^ao dos intervalos entre as doses, 
pela restri^ao de ingestao proteica na dieta ou pelo 
fornecimento de tratamento com agonistas da dopa- 
mina. O problema pode estar relacionado a niveis nao 
continuos (pulsateis) da dopamina cerebral. 

A carbidopa e um farmaco que inibe a dopa-des- 
carboxilase, a enzima responsavel pela degrada^ao da 
levodopa em seu metabolito ativo, dopamina (Figura 
11-5), mas que nao atravessa a barreira hematoencefa- 
lica. Assim, se a levodopa e administrada em combina- 
(;ao com a carbidopa, a degrada^ao da levodopa fica li- 
mitada para fora do cerebro. A dose diaria de levodopa 
necessaria para ser benefica e a incidencia de nauseas, 
vomitos, hipotensao e irregularidades cardiacas po- 
dem ser diminuidas se a levodopa for administrada em 
combina^ao com a carbidopa. A carbidopa geralmente 
e combinada com a levodopa em uma propor^ao fixa 
(1:10 ou 1:4), como o Sinemet. O tratamento e iniciado 
com uma dose pequena, como Sinemet 10/100 (mg) ou 
Sinemet 25/100 (mg) por via oral, tres vezes ao dia; a 
dose e gradualmente aumentada, dependendo da res¬ 
posta. A maior parte dos pacientes necessita de Sine¬ 
met 25/250 (mg) 3 ou 4 vezes ao dia. A carbidopa deve 
totalizar no minimo 75 mg/dia. Uma formula^ao de 
libera^ao controlada (LC) de Sinemet pode reduzir as 
flutua(;6es de resposta e a frequencia de administra^ao. 
Tambem existe um comprimido de carbidopa-levodo- 
pa (25/100, 10/100, 25/250) que se desintegra na boca, 
sendo entao deglutido com a saliva (Parcopa). Ele deve 
ser tornado cerca de uma bora antes das refei(;oes. 

O tratamento com levodopa (isoladamente ou 
em conjunto com carbidopa) esta contraindicado 


N. de R.T.: Diminui(;ao da durabilidade dos efeitos do far¬ 
maco. 


em pacientes com glaucoma de angulo estreito ou 
doen^a psicotica, devendo ser evitado em pacientes 
que recebem inibidores da monoaminoxidase tipo A 
(MAO-A). Tambem deve ser usado com cuidado em 
pacientes com ulceras pepticas ativas ou com suspeita 
de melanomas malignos. 

^ Agonistas da dopamina 

Os agonistas mais antigos sao os derivados ergot 
como a bromocriptina, que estimula os receptores D 2 
da dopamina. Esse farmaco talvez seja um pouco me- 
nos eficaz do que a levodopa no alivio dos sintomas de 
parkinsonismo, mas e menos propenso a causar disci¬ 
nesias ou o fenomeno on-off. Atualmente, e raro o uso 
da bromocriptina, pois existem a deposi^ao agonistas 
da dopamina mais eficazes. A dose e aumentada gra¬ 
dualmente, na dependencia da resposta e da toleran- 
cia; as doses de manuten^ao em geral situam-se entre 
2,5 e 10 mg por via oral, tres vezes ao dia. Os efeitos 
colaterais sao semelhantes aos da levodopa, mas os 
efeitos psiquiatricos como delirios ou alucina^oes sao 
especialmente comuns; portanto, a bromocriptina e 
contraindicada em um paciente com historia de dis- 
turbio psicotico. Contraindica^oes relativas para sua 
utiliza^ao sao infarto do miocardio recente, doen^a 
vascular periferica grave e ulcera peptica ativa. Fibro¬ 
se pericardica, pleural e retroperitoneal sao efeitos co¬ 
laterais raros relacionadas ao ergot. 

Pergolida e outro derivado ergot e agonista do 
receptor da dopamina; diferente da bromocriptina, 
esse farmaco ativa os receptores e D 2 . As indica- 
9 oes, os efeitos colaterais e as contraindica^oes sao 
similares aqueles descritos para a bromocriptina; nao 
esta claro qual composto e clinicamente superior ao 
outro. A pergolida foi usada durante muitos anos, mas 
esteve associada com o desenvolvimento de doen^a 
valvar cardiaca em cerca de um ter^o dos pacientes e, 
por isso, foi retirada do mercado pelo fabricante. 

Atualmente, os agonistas da dopamina nao sao de¬ 
rivados ergot. Eles parecem ser tao eficazes quanto os 
antagonistas mais antigos, mas sem os efeitos colaterais 
adversos, podendo ser usados na doen^a de Parkinson 
precoce ou avan^ada. O tratamento com pramipexol e 
iniciado com 0,125 mg tres vezes ao dia; a dose diaria 
e dobrada apos uma semana e, novamente, apos outra 
semana; posteriormente, e aumentada em 0,75 mg de 
acordo com a resposta e a tolerancia. A dose de manu- 
ten(;ao situa-se entre 0,5 e 1,5 mg tres vezes ao dia. Ro- 
pinirol e iniciado a 0,25 mg tres vezes ao dia e, entao, a 
dose diaria total e aumentada em 0,75 mg em intervalos 
de uma semana, ate a quarta semana; depois da quarta 
semana, a dose e aumentada em 1,5 mg. A maioria dos 
pacientes necessita de 2 a 8 mg tres vezes ao dia para 
obter um efeito benefico. Os efeitos adversos dessas 
medica^oes incluem fadiga, sonolencia, nausea, edema 
periferico, discinesias, confusao, alucina^oes e hipoten- 
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sao ortostatica. Uma vontade irresistivel de dormir em 
horarios inapropriados ocorre algumas vezes e pode 
levar a lesoes. Disturbios do controle dos impulsos po- 
dem levar a comportamentos como jogo compulsivo ou 
atividade sexual anormal. Preparados de libera^ao lenta 
estao disponiveis para o pramipexol e o ropinirol. 

O cloridrato de apomorfina, um antagonista nao 
seletivo do receptor da dopamina, administrado por 
inje^ao subcutanea, pode ajudar a recuperar pacientes 
com parkinsonismo avan^ado e graves episodios “off' 
de acinesia, a despeito de tratamento oral otimizado. 
Os efeitos colaterais incluem nauseas graves e vomito, 
sonolencia, alucina^oes, dor toracica e hiperidrose; 
as discinesias podem aumentar. Essa medica^ao nao 
deve ser prescrita por medicos nao familiarizados 
com suas potenciais complica^oes e intera^oes. 

^ Inibidores da catecol-O-metiltransferase 

A catecol-O-metiltransferase (COMT) e uma das duas 
principals enzimas envolvidas na degrada(;:ao meta- 
bolica da dopamina (Figura 11-5); a outra enzima e 
a monoaminoxidase, discutida mais adiante. Os inibi¬ 
dores da COMT tambto podem ser usados para redu- 
zir as doses necessarias de Sinemet, assim como para 
reduzir as flutua^oes da resposta terapeutica do Sine- 
met. Seu uso leva a niveis plasmaticos mais constantes 
de levodopa, com melhora do transporte para dentro 
do sangue e pela barreira hematoencefalica. Os efei¬ 
tos colaterais incluem diarreia, confusao, discinesias 
e anormalidades dos testes funcionais hepaticos. Dois 
desses inibidores estao sendo bastante usados. Tolca- 
pona e administrado em uma dose diaria de 100 ou 
200 mg, tres vezes ao dia. Necrose hepatica aguda ra- 
ramente tern ocorrido em pacientes que recebem essa 
medica^ao e, portanto, prefere-se usar entacapona 
(200 mg) tornado com Sinemet ate cinco vezes ao dia. 

Um preparado comercial denominado Stalevo 
atualmente encontra-se disponivel, combinando le¬ 
vodopa com carbidopa e entacapona. Alem da conve- 
niencia de simplificar o regime do farmaco e reduzir 
o consumo de muitos comprimidos, seu custo e igual 
ou inferior ao custo de seus componentes individuals. 
O farmaco esta disponivel em tres combina^oes: Sta¬ 
levo 50 (50 mg de levodopa mais 125 mg de carbidopa 
e 200 mg de entacapona), Stalevo 100 (100 mg, 25 mg 
e 200 mg, respectivamente) e Stalevo 150 (150 mg, 
37,5 mg e 200 mg, respectivamente). Niveis plasma¬ 
ticos mais estaveis de levodopa podem levar a uma 
libera^ao mais continua de levodopa para o cerebro, 
com uma redu^ao consequente do risco de flutua^Oes 
da resposta e complica^Oes discineticas. No entanto, 
iniciar o tratamento com levodopa usando Stalevo 
em vez de carbidopa-levodopa nao ajuda a retardar 
o tempo de aparecimento ou reduzir a frequencia 
de discinesias; na verdade, parece que as discinesias 
ocorrem mais cedo e com maior frequencia. 


^ Inibidores da monoaminoxidase 

Selegilina, um inibidor irreversivel da monoaminoxi¬ 
dase tipo B (MAO-B), inibe a degrada^ao metabolica 
da dopamina (Figura 11-5). Portanto, ela aumenta o 
efeito da levodopa e pode reduzir as flutua^oes on-off 
da resposta medicamentosa. Alguns estudos clinicos 
sugerem que a selegilina tambem pode retardar a pro- 
gressao da doen^a de Parkinson, embora as eviden- 
cias a esse respeito ainda sejam incompletas; quando 
usada para neuroprote^ao, a selegilina e mais adequa- 
da para pacientes com doen^a leve. A dose e de 5 mg 
por via oral duas vezes ao dia, geralmente administra- 
da pela manha para evitar insonia. 

Rasagilina e um inibidor irreversivel da MAO-B, 
sendo mais potente e seletivo, alem de mais bem tole- 
rado, administrado em uma dose de 0,5 ou 1 mg uma 
vez ao dia. O medicamento e eficaz no tratamento 
inicial do parkinsonismo precoce, sendo ainda eficaz 
como tratamento adjunto em pacientes com doen^a 
mais avan^ada e com flutua^Oes de resposta a levodo¬ 
pa. Tambem pode tornar a progressao da doen^a mais 
lenta, embora as evidencias disso sejam ambiguas. 

^ Cirurgia ablativa 

O tratamento cirurgico do parkinsonismo por tala- 
motomia ou palidotomia costuma ser util quando 
os pacientes se tornam nao responsivos as medidas 
farmacologicas ou quando desenvolvem rea^oes 
adversas intoleraveis decorrentes da medica^ao pa- 
rkinsoniana. Fesoes do segmento interno do globo 
palido, por exemplo, atenuam sua atividade inibito- 
ria desequilibrada (Figura 11-2). A cirurgia algumas 
vezes e util em pacientes relativamente jovens, com 
tremor predominantemente unilateral e rigidez, que 
nao respondem a medica^ao; a talamotomia e mais 
util para o tremor, e a palidotomia e mais util para 
a hipocinesia. Doen^a vascular difusa ou demencia 
sao contraindica^oes para essa abordagem. A taxa de 
complica^oes significativas e inferior a 5% apos pa¬ 
lidotomia ou talamotomia unilateral, mas e de cerca 
de 20% ou mais nos procedimentos bilaterais, que 
devem ser evitados. Os candidatos a cirurgia devem 
ser portadores da doen^a de Parkinson classica, nao 
devem apresentar disturbios cognitivos, devem ter 
respondido bem ao tratamento farmacologico pre- 
vio e devem ter desenvolvido flutua^oes da resposta 
com uma quantidade significativa de periodos off. 
Os pacientes com parkinsonismo atipico, que apre- 
sentaram uma resposta previa pobre aos farmacos 
antiparkinsonianos, que apresentam comprometi- 
mento cognitivo, disturbios psiquiatricos ou expec- 
tativas nao realistas frente a cirurgia nao devem ser 
selecionados. Na atualidade, a cirurgia ablativa foi 
amplamente substituida pela estimula^ao com alta 
frequencia das estruturas-alvo. 
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^ Estimulacao cerebral profunda 

A estimulacao com alta frequencia do globo palido 
ou do niicleo subtalamico pode ajudar as caracteris- 
ticas motoras cardeais do parkinsonismo, em um grau 
semelhante ao da cirurgia ablativa, reduzindo o tem¬ 
po gasto no estado off em pacientes com flutuacoes 
de resposta. Disturbios da marcha e acinesia podem 
melhorar com a estimulacao do niicleo pediinculo- 
-pontino. A estimulacao cerebral profunda tern a 
vantagem de ser reversivel, apresentar uma morbi- 
dade muito mais baixa que procedimentos cirurgicos 
ablativos (especialmente quando sao contemplados 
os procedimentos bilaterais) e causar danos cerebrais 
minimos. Portanto, esse procedimento e preferivel aos 
procedimentos ablativos. Geralmente, a estimulacao 
cerebral profunda e evitada em pacientes com parkin¬ 
sonismo atipico ou demencia. 

^ Terapias celulares 

Tecido suprarrenal medular autologo ou fetal, ou 
substancia negra fetal, tern sido transplantado para 
o putame ou micleo caudado, na esperanca de que 
o tecido transplantado possa continuar a sintetizar 
e liberar dopamina. Em um estudo controlado en- 
volvendo transplante intracerebral de tecido mesen- 
cefalico embrionico humano, contendo neuronios 
dopaminergicos, pacientes com menos de 60 anos 
apresentaram melhora, mas nao individuos mais ido- 
sos; entre aqueles que inicialmente responderam de 
modo favoravel, alguns apresentaram discinesias e 
distonias nao controladas, que se desenvolveram um 
ano mais tarde, a despeito da reducao ou suspensao da 
medicacao antiparkinsoniana, tendo sido atribuidas a 
excesso relativo de dopamina com origem no cresci- 
mento continuado da fibra a partir do transplantado. 
Em um segundo estudo, o beneficio foi irrelevante, 
mas novamente ocorreram complicacoes discineticas 
e, algumas vezes, incapacitantes. Uma preocupacao 
adicional e o fato de que, em alguns casos, a patologia 
com corpusculos de Lewy demonstrou uma dissemi- 
nacao para o tecido transplantado. A pesquisa atual- 
mente esta sendo dirigida para as potenciais terapias 
celulares envolvendo celulas-tronco neurais. 

^ Tratamento de protecao 

Foram feitas tentativas de tornar mais lenta a progres- 
sao da doenca de Parkinson, pela influencia de me- 
canismos envolvidos na morte celular. Alem do tra¬ 
tamento com inibidores da monoaminoxidase, como 
selegilina ou rasagilina (que tambem apresentam pro- 
priedades antiapoptoticas), alguns tratamentos candi¬ 
dates incluem aqueles que realcam a funcao mitocon- 
drial ou a energia celular (p. ex., creatina ou coenzima 
QIO), limitam a toxicidade do glutamato, inibem as 
respostas inflamatorias (p. ex., minociclina) ou tern 


efeitos antiapoptoticos. Varios estudos clinicos estao 
atualmente examinando essas possibilidades terapeu- 
ticas, bem como o efeito potencialmente regenerador 
da reposicao do fator de crescimento. 

^ Medidas gerais, fisioterapia e meios 
auxiliares para a vida diaria 

Anormalidades cognitivas e sintomas psiquiatricos 
podem ser tratados com rivastigmina (3 a 12 mg ao 
dia), donepezil (5 a 10 mg ao dia) ou memantina (5 a 
10 mg ao dia); psicose ou alucinacoes sao melhoradas 
pelo ajuste do regime dopaminergico ou pela adminis- 
tracao adicional de antipsicoticos (p. ex., quetiapina); 
a sonolencia diaria excessiva e tratada com modafinil 
(100 a 400 mg ao dia); o disturbio comportamental 
do sono REM e tratado pelo uso de clonazepam (0,5 a 
2 mg a noite), e uma bexiga hiperativa e tratada com 
oxibutinina (5 a 15 mg ao dia) ou tolterodina (2 a 4 
mg ao dia). A constipacao pode responder a agentes 
emolientes (amolecedores das fezes) ou laxantes os- 
moticos, e a fadiga responde a amantadina. A fisiote¬ 
rapia e um tratamento de fonoaudiologia (tecnica de 
Lee Silverman) sao beneficos para muitos pacientes 
com parkinsonismo, e a qualidade de vida pode ser 
melhorada por medidas auxiliares simples para a vida 
diaria. Tais medidas auxiliares podem incluir trilhos 
ou corrimoes extras, posicionados estrategicamente 
pela casa, para oferecer apoio adicional, talheres de 
mesa com cabos grandes, jogos americanos para a 
mesa com borracha antiderrapante, dispositivos para 
amplifica^ao da voz, e cadeiras que ejetam cuidado- 
samente o ocupante quando se pressiona um botao. 


DOENCA COM CORPUSCULOS DE LEWY 


ACHADOS CLINICOS 

Ate 15% dos pacientes com demencia apresentam 
doenca difusa com corpusculos de Lewy (tambem 
discutida no Capitulo 5), que normalmente tern seu 
inicio entre os 50 e 85 anos. As altera^oes cognitivas 
levando a demencia sao proeminentes e geralmen¬ 
te precedem ou ocorrem logo apos o aparecimento 
de deficits parkinsonianos. A funcao cognitiva pode 
flutuar acentuadamente em um periodo de 24 boras. 
Alucina^Oes visuais sao comuns, mas podem nao ser 
angustiantes para o paciente. Muitos pacientes apre¬ 
sentam periodos inexplicaveis de confusao ou deli¬ 
rium acentuados. Os deficits parkinsonianos se tor- 
nam mais graves com o tempo, mas o tremor costuma 
ser relativamente inaparente, quando comparado com 
a bradicinesia e a rigidez. Hipotensao postural e sin- 
cope sao comuns. O disturbio e patologicamente ca- 
racterizado pela ocorrencia de corpusculos de Lewy 
nas estruturas corticais e subcorticais. Em alguns ca- 
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SOS, foram descritas muta^oes nos genes a-sinuclema 
on p-sinuclema. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

A doen^a de Parkinson difere da doen^a com corpus- 
culos de Lewy pelo fato de a fun^ao cognitiva estar 
preservada, no minimo ate um estagio mais tardio 
na doen^a de Parkinson, e um envolvimento motor 
e mais provavelmente assimtoico no inicio, com 
tremor mais evidente. A variabilidade acentuada ao 
longo de curtos periodos e o deficit motor acompa- 
nhante diferenciam a doen^a com corpusculos de 
Lewy da doen^a de Alzheimer. Os exames de imagem 
da doen^a com corpusculos de Lewy revelam atrofia 
cortical generalizada. 

TRATAMENTO 

O tratamento da doen^a com corpusculos de Lewy e 
dificil, pois a levodopa induz alucina^oes e exacerba 
os disturbios cognitivos e comportamentais, forne- 
cendo somente um beneficio pequeno para o distur- 
bio motor. Os farmacos anticolinergicos devem ser 
evitados, pois tambem podem exacerbar a disfun^ao 
cognitiva. A demencia e as anormalidades comporta¬ 
mentais frequentemente respondem favoravelmente 
aos inibidores da colinesterase. A medica^ao antipsi- 
cotica em geral e mal tolerada; se necessario, podem 
ser prescritas doses baixas de antipsicoticos atipicos, 
como a quetiapina (ate 50 mg ao dia). A educa^ao e o 
apoio dos cuidadores sao importantes. 


PARALISIA SUPRANUCLEAR PROGRESSIVA 


PATOGENESE 

A paralisia supranuclear progressiva e um disturbio 
degenerativo idiopatico, uma tauopatia (Capitulo 5), 
que afeta primariamente a substancia cinzenta das 
regiOes cerebrais subcorticais. Existe muita sobrepo- 
si^ao clinica e patologica com a degenera^ao corti- 
cobasal (ver discussao adiante). O principal achado 
neuropatologico e a degenera^ao neuronal, com a pre- 
sen^a de emaranhados neurofibrilares no mesence- 
falo, na ponte, nos micleos da base e nos micleos den- 
tados do cerebelo. As anormalidades neuroquimicas 
associadas incluem a diminui^ao das concentra^oes 
de dopamina e de seu metabolito acido homovanilico 
no nucleo caudado e no putame. A patogenese parece 
estar relacionada a predisposi^ao genetica e a disfun- 
^ao mitocondrial. 

ACHADOS CLINICOS 

As caracteristicas clinicas classicas sao disturbio da 
marcha, com quedas precoces, oftalmoplegia supra¬ 


nuclear, paralisia pseudobulbar, distonia axial, com ou 
sem rigidez extrapiramidal nos membros, e demencia. 
Os homens sao duas vezes mais afetados que as mu- 
Iheres, e o disturbio tern seu inicio entre os 45 e 75 
anos de idade. 

A oftalmoplegia supranuclear e caracterizada 
por acentuada insuficiencia do olhar vertical volun- 
tario, com paralisia posterior do olhar horizontal; os 
reflexos oculocefalico e oculovestibular estao preser- 
vados. Movimentos sacadicos verticals podem ini- 
cialmente ter sua velocidade reduzida. Instabilidade 
postural, acinesia acentuada e quedas inexplicaveis 
tambem podem ocorrer precocemente, podendo 
preceder as paralisias do olhar vertical. Alem disso, o 
pesco^o costuma assumir uma postura em extensao 
(distonia axial em extensao), com resistencia a flexao 
passiva. Rigidez dos membros e bradicinesia podem 
imitar a doen^a de Parkinson, mas o tremor e menos 
comum e menos aparente. Uma paralisia pseudobul¬ 
bar coexistente produz paralisia facial, disartria, dis- 
fagia e, frequentemente, movimentos mandibulares 
e reflexos de vomito; tambem podem ser observadas 
respostas emocionais exageradas e inadequadas (afe- 
to pseudobulbar). Hiper-reflexia, respostas extenso- 
ras plantares e sinais cerebelares ocasionalmente sao 
observados. A demencia da paralisia supranuclear 
progressiva e caracterizada por esquecimento, proces- 
sos mentals lentos, altera^oes do humor e da perso- 
nalidade, alem de comprometimento do calculo e da 
capacidade de abstra^ao. 

Alguns pacientes com doen^a patologicamente 
verificada apresentam acinesia pura ou um fenotipo 
que lembra a degenera^ao corticobasal, com distonia, 
apraxia e perda sensorial cortical. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

A doen^a de Parkinson difere pelo fato de o olhar vo- 
luntario para baixo e o olhar horizontal nem sempre 
estarem perdidos, a postura axial apresentar tendencia 
a ser caracterizada mais em flexao que em extensao, o 
tremor ser comum, a evolu^ao ser menos fulminante 
e as medica^oes antiparkinsonianas frequentemente 
serem mais eficazes. Na paralisia supranuclear pro¬ 
gressiva, a RM pode mostrar atrofia mesencefalica 
(sinal do beija-flor). 

TRATAMENTO 

Os medicamentos dopaminergicos ocasionalmente 
sao beneficos para a rigidez e a bradicinesia, especial- 
mente nos primeiros 1 a 2 anos. Ha relatos de que an¬ 
ticolinergicos como a amitriptilina, 50 a 75 mg por via 
oral na hora de deitar, ou a benztropina, 6 a 10 mg por 
via oral, podem melhorar a fala, a marcha e as crises 
patologicas de riso ou choro. O tratamento do afeto 
pseudobulbar com um preparado comercial contendo 
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dextrometorfano e sulfato de quinidina (20 mg/10 mg 
capsulas) recentemente foi aprovado nos EUA. A me- 
tisergida, 8 a 12 mg/dia por via oral, pode melhorar 
a disfagia. Nao existe tratamento para a demencia. O 
tratamento e de suporte. 

PROGNOSTICO 

O disturbio costuma seguir uma evolu^ao progres¬ 
siva, com obito por aspira^ao ou inani^ao em 2 a 12 
anos (normalmente entre 6 e 10 anos). 


DEGENERACAO CORTICOBASAL 


ACHADOS CLINICOS 

A degenera^ao corticobasal e um disturbio degenera- 
tivo raro, nao familiar, uma tauopatia que ocorre na 
meia-idade ou em pessoas mais idosas de ambos os 
sexos. Essa condi^ao caracteriza-se patologicamente 
pela presen^a de depositos filamentosos intracelu- 
lares anormais, contendo proteina tau. Algumas ve- 
zes, a degenera^ao corticobasal Simula a doen^a de 
Parkinson, quando a bradicinesia e a rigidez sao as 
caracteristicas evidentes. Tambem pode ocorrer um 
tremor postural ou de a^ao, mas a causa comum de 
incapacidade profunda e a apraxia dos membros e o 
desajeitamento, e nao tanto os deficits extrapirami- 
dais. Outras caracteristicas do disturbio estabelecido 
incluem disturbios da fala (afasia, apraxia ou disar- 
tria), acalculia, deficits sensoriais corticais (p. ex., sin- 
drome de negligencia), mioclonia estimulo-sensitiva, 
fenomeno do membro alienigena (a tendencia de um 
membro se mover sem proposito, involuntariamente 
ou sem o conhecimento de seu dono), disfagia, distur¬ 
bios posturais, caracteristicas distonicas e, finalmen- 
te, declinio cognitivo e altera^oes comportamentais. 
Sinais de libera^ao frontal, reflexos tendinosos vivos 
e respostas extensoras plantares tambem podem ser 
encontrados. Existe um aumento da latencia sacadica, 
mas as sacadas apresentam velocidade normal. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

O disturbio se distingue da doen^a de Parkinson pela 
apraxia acentuada, que frequentemente leva a inutili- 
dade de um membro, a dificuldade de abrir e fechar os 
olhos, ou a disturbios da fala. A presen^a de deficits 
piramidais e corticais, alem de qualquer disfun^ao 
extrapiramidal, tambem ajuda na diferencia^ao, mas 
o diagnostico definitivo somente pode ser feito na 
necropsia. Algumas vezes, pode ser impossivel distin- 
guir clinicamente este disturbio da paralisia supranu¬ 
clear progressiva. A RM pode mostrar atrofia cortical, 
calosa e mesencefalica, alem de aumento do tamanho 
do terceiro ventriculo. A SPECT revela hipoperfusao 
nas regioes dos lobos frontais e parietais. 


TRATAMENTO 

Nao existe terapia especifica, e o tratamento e de 
apoio geral. A medica^ao antiparkinsoniana algumas 
vezes e util para o tratamento da bradicinesia e da ri¬ 
gidez, mas a resposta costuma ser desapontadora. Nao 
existe tratamento para a apraxia de membro. A toxina 
botulinica pode ajudar nas caracteristicas distonicas 
focais. Algumas vezes, a fisioterapia e conveniente. 

PROGNOSTICO 

O disturbio segue uma evolu^ao progressiva, levan- 
do a um aumento da incapacidade e a dependencia. 
O obito normalmente ocorre em 10 anos, frequente¬ 
mente antes, decorrente de pneumonia aspirativa. 


DOENCA DE HUNTINGTON 


EPIDEMIOLOGIA 

A doen^a de Huntington e um disturbio hereditario 
do sistema nervoso central caracterizado por inicio 
gradual e progressao subsequente para coreia e de¬ 
mencia. Ela ocorre em todo o mundo e em todos os 
grupos etnicos. Sua taxa de prevalencia e de 5 por 
100.000 habitantes. Os sintomas em geral nao apare- 
cem antes da idade adulta (normalmente entre os 30 
e 50 anos), em um momento da vida em que estes pa- 
cientes ja tern sua propria familia; assim, essa doen^a 
passa de uma gera^ao para a outra. 

GENETICA 

A doen^a de Huntington e um disturbio autossomi- 
co dominante, decorrente de uma muta^ao no gene 
da huntingtina (HTT). A doen^a apresenta uma 
penetrancia completa, de modo que os descenden- 
tes de um individuo afetado tern 50% de chance de 
desenvolve-la. As caracteristicas adicionais da heredi- 
tariedade da doen^a de Huntington incluem anteci- 
pa^ao, que significa uma tendencia a um inicio mais 
precoce em gera^oes sucessivas, e descendente pa- 
terno, que se refere a tendencia de antecipa^ao mais 
pronunciada em individuos que herdaram a doen^a 
de seus pais. Ambos os fenomenos estao relaciona- 
dos com a instabilidade da muta^ao responsavel pela 
doen^a de Huntington - expansao de uma repeti^ao 
de trinucleotideo GAG, que codifica para um trato 
poliglutamina. A repeti^ao pode ser expandida du¬ 
rante a gametogenese, em especial na linha germina- 
tiva masculina. Isso leva a uma proteina anormal com 
tratos poliglutamina cada vez mais longos. Individuos 
normais apresentam entre 9 e 37 repeti^Oes GAG, en- 
quanto praticamente todos os pacientes com doen^a 
de Huntington apresentam mais de 40. A idade de ini¬ 
cio da doen^a depende do comprimento da repeti^ao 
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CAG, mas polimorfismos geneticos tambto estao 
relacionados com a idade de inicio. 

Em casos nos quais e impossivel obter uma his- 
toria familiar positiva, deve-se lembrar que a morte 
precoce de um dos pais pode tornar a historia in- 
completa, e que os parentes muitas vezes escondem 
a natureza familiar da doen^a. Alem disso, certo grau 
de comportamento excentrico, desajeitamento ou 
inquieta^ao podem ser considerados normais por 
pessoas leigas e por profissionais medicos que nao 
estejam familiarizados com o disturbio. Portanto, a 
historia medica nao pode ser considerada negativa ate 
que todos os parentes proximos do paciente tenham 
sido examinados pessoalmente pelo medico. No en- 
tanto, casos aparentemente esporadicos algumas ve¬ 
zes sao encontrados. 

PATOLOGIA 

O exame post-mortem de pacientes com doen^a de 
Huntington revela perda celular, particularmente no 
cortex cerebral e no corpo estriado (Figura 11-6). Na 
ultima regiao, neuronios espinhais de tamanho me¬ 
dio, que contem acido 7 -aminobutirico (GABA, de 
'y-aminobutyric acid) e encefalina e que se projetam 
para o segmento externo do globo palido, sao os pri- 
meiramente afetados, mas outras classes neuronals 
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A Figura 11-6 Representacao esquematica da sequen- 
cia de neuronios envolvidos na doenca de Huntington. (A) 
Os neuronios dopaminergicos (em vermelho) que se origi- 
nam na substancia negra normalmente inibem a excrecao 
GABAergica do estriado (caudado e putame), enquanto 
os neuronios colinergicos (em verde) exercem um efeito 
excitatorio. (B) Na doenca de Huntington, os neuronios 
GABAergicos (em preto) sao preferencialmente perdidos, 
resultando em reducao da excrecao inibitoria a partir do 
estriado. (De Aminoff MJ. Pharmacologic management of 
parkinsonism and other movement disorders. In Katzung 
BG, Masters SB, Trevor AJ (eds). Basic and Clinical Pharma¬ 
cology. 12th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2012.) 


tambem estao eventualmente envolvidas. Estudos 
bioquimicos demonstraram que as concentra^oes 
do neurotransmissor inibitorio GABA, sua enzima 
biossintetica acido glutamico-descarboxilase (GAD, 
de glutamic acid decarboxylase) e a acetilcolina e sua 
enzima biossintetica acetilcolina-transferase estao re- 
duzidas nos micleos da base de pacientes com doenca 
de Huntington. A concentra^ao da dopamina e nor¬ 
mal ou esta levemente aumentada. Tambem foram 
encontradas altera^oes nas concentra^oes de certos 
neuropeptideos nos micleos da base. A PET mostrou 
uma reducao da utiliza^ao da glicose, mesmo em um 
micleo caudado anatomicamente normal. 

ACHADOS CLINICOS 

Os sintomas costumam iniciar na quarta ou quinta de- 
cada de vida, e a doenca e progressiva, com uma sobre- 
vida media apos o inicio do quadro de cerca de 15 anos. 

^ Sintomas iniciais 

Movimentos anormais ou altera^oes intelectuais po¬ 
dem ser o sintoma inicial, mas finalmente ambos es¬ 
tao presentes. A neurodegenera^ao come^a muitos 
anos antes e pode ser acompanhada de altera^oes cog- 
nitivas sutis, psiquiatricas ou motoras que, em retros- 
pectiva, sao somente aparentes. 

1. Demencia - As altera^oes mentals mais precoces 
frequentemente consistem em irritabilidade, mau 
humor e comportamento antissocial, porem uma 
demencia mais obvia se desenvolve subsequente- 
mente. Em um estagio inicial, esta se caracteriza 
pelo comprometimento seletivo e progressivo da 
aten^ao e da fun^ao executiva, consistente com 
patologia frontoestriatal. 

2. Coreia - Disturbio do movimento que inicial- 
mente pode ser caracterizado por uma inquie¬ 
tude aparente ou agita^ao, mas eventualmente 
podem ser observados movimentos coreiformes 
anormais e grosseiros. 

3. Formas atipicas - Principalmente nos casos 
que se desenvolvem durante a infancia (algumas 
vezes nos casos que iniciam na idade adulta), o 
quadro clinico e dominado pela rigidez e acine- 
sia progressiva, com pouca ou nenhuma coreia. 
Esta variante e conhecida como a variante de 
Westphal, e o diagnostico correto e sugerido pela 
demencia acompanhante e por historia familiar 
positiva. Epilepsia e ataxia cerebelar sao caracte- 
risticas frequentes na forma juvenil, mas nao na 
forma adulta. 

^ Exame genetico 

O exame genetico atualmente fornece uma medida 
precisa e definitiva para o estabelecimento do diag- 
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nostico, permitindo tambem a detec^ao pre-sintoma- 
tica da doen^a, se desejada. O exame deve ser precedi- 
do ou seguido de aconselhamento genetico. 

^ Exames por imagem 

A TC OU a RM muitas vezes demonstram atrofia do 
cortex cerebral e nucleo caudado nos casos estabele- 
cidos. Uma redu^ao na taxa metabolica estriatal pode 
ser demonstrada por PET. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

As condi(;6es que devem ser consideradas no diagnosti- 
co diferencial da doen^a de Huntington estao listadas na 
Tabela 11-2. A discinesia tardia (discutida mais adiante 
na se(;ao sobre disturbios do movimento induzidos por 
farmacos), que e a condi^ao mais comum, geralmente 
pode ser identificada a partir da historia. Estudos la- 
boratoriais podem excluir a maior parte dos disturbios 
medicos associados com coreia. Outros disturbios here- 
ditarios, nos quais a coreia e uma caracteristica evidente, 
sao descritos mais adiante. Os defeitos geneticos, quan- 
do conhecidos, estao listados na Tabela 11-5. 

Os disturbios semelhantes a doen^a de Hun¬ 
tington (HDL, de Huntington disease-like) lembram 
a doen^a de Huntington, mas nao estao associados 
a um mimero anormal de repeti^5es trinucleotideo 
GAG do gene huntingtina. Foram descritas formas 
autossomicas dominantes (HDLl e HDL2) e formas 
recessivas (HDL3). HDLl esta associada com uma in- 
ser^ao 192-nucleotideo, resultando em repeti^ao oc- 
tapeptideo expandida, no gene PRNP. HDL2 e causa- 
do por uma repeti^ao CAG/CTG expandida no gene 
junctofilina-3 {JPH3). 

A coreia hereditaria benigna e herdada de mo do 
autossomico dominante ou ocorre de novo, sendo ca- 
racterizada por movimentos coreiformes que se de- 
senvolvem na tenra infancia, nao progridem durante 
a idade adulta e nao estao associados com demencia. 
Tambem pode existir uma forma autossomica recessi- 
va. Em pacientes com muta^oes no gene codificador 
para o fator-1 de transcri^ao tireoide, tambem podem 
estar presentes hipotireoidismos e anormalidades pul- 
monares (sindrome cerebro-tireoide-pulmao). 

A coreia familiar algumas vezes ocorre em asso- 
cia^ao com acantocitos circulantes (hemacias espi- 
culares), mas o exame de um esfrega^o de sangue ira 
distinguir claramente este disturbio. Outras caracte- 
risticas clinicas da coreia-acantocitose incluem disci- 
nesias orolinguais semelhantes a tiques, vocaliza^oes, 
dedinio intelectual leve, convulsoes, neuropatia peri- 
ferica e atrofia muscular. Caracteristicas parkinsonia- 
nas algumas vezes estao presentes. Diferente de certos 
disturbios associados com acantocitos circulantes, 
nao existe disturbio da concentra^ao de (3-lipoprotei- 
na no sangue periferico. 


Coreoatetose paroxistica pode ocorrer com 
uma base familiar, mas a natureza intermitente dos 
sintomas e sua rela^ao com o movimento ou o estres- 
se emocional geralmente distinguem esse disturbio da 
doen^a de Huntington. 

Doen^a de Wilson pode ser distinguida da 
doen^a de Huntington pelo modo de hereditariedade, 
pela presen^a dos aneis de Kayser-Fleischer e por ni- 
veis sericos anormais de cobre e ceruloplasmina. 

Atrofia dentatorrubropalidoluisiana, outro dis¬ 
turbio com repeti^ao GAG, herdado de modo domi¬ 
nante e clinicamente similar a doen^a de Huntington, 
e distinguida por exame genetico. 

A idade de inicio dos sintomas geralmente distin¬ 
gue a doen^a de Huntington de certos disturbios here- 
ditarios da infancia, caracterizados por coreoatetose. 

Quando os primeiros sintomas constituem uma 
deficiencia intelectual progressiva, pode ser impossi- 
vel distinguir a doen^a de Huntington de outras va- 
riedades de demencia, a menos que a historia familiar 
seja caracteristica ou os disturbios de movimento se 
tornem perceptiveis. 

TRATAMENTO E PROGNOSTICO 

Nao existe cura para a doen^a de Huntington, que, via 
de regra, termina de modo fatal 10 a 20 anos apos seu 
inicio clinico. 

Nao existe tratamento para a demencia, mas o 
disturbio do movimento pode responder a farmacos 
que interferem com a inibi^ao dopaminergica de neu- 
ronios estriatais de saida. O tratamento inclui farma¬ 
cos que promovem a deple^ao da dopamina nas ter- 
mina^oes nervosas, como a reserpina, 0,5 a 5 mg/dia 
via oral, ou a tetrabenazina, 12,5 a 50 mg via oral tres 
vezes ao dia, e farmacos bloqueadores do receptor D 2 
da dopamina, como o haloperidol, 0,5 a 4 mg por via 
oral tres vezes ao dia, ou agentes antipsicoticos atipi- 
cos como a quetiapina (aumentada de 25 mg ao dia 
ate 100 mg duas vezes ao dia, quando tolerada). A 
quetiapina tambem e usada para o tratamento da psi- 
cose ou do comportamento disruptivo, assim como a 
olanzapina ou a risperidona. Em alguns pacientes, a 
clozapina pode ser tentada, mas requer hemogramas 
semanais de controle. Os farmacos que potencializam 
a neurotransmissao GABAergica ou colinergica geral¬ 
mente sao ineficazes. O papel da estimula^ao cerebral 
profunda e incerto. Inibidores da recapta^ao seletiva 
da serotonina podem ajudar a reduzir a depressao, a 
agressividade e a agita^ao. Servi^os socials sao uteis 
para auxiliar no tratamento. 

PREVENCAO 

Os pacientes devem ser advertidos sobre o risco de 
transmissao da doen^a para a prole; os filhos desses 
pacientes devem receber aconselhamento genetico. 


NEUROLOGIA CUNICA 


O uso de marcadores geneticos para a detec^ao de 
doen^a de Huntington pre-sintomatica pode apresen- 
tar preocupa^oes eticas quanto as rea^oes psicologicas 
adversas ou ao uso indevido de tais informa^oes por 
outros, em detrimento do individuo. 


ATROFIA DENTATORRUBROPALIDOLUISIANA 


Este disturbio, que e herdado de modo autossomico 
dominante, e raro exceto no Japao. Caracteriza-se por 
demencia, coreoatetose, ataxia e epilepsia mioclonica. 
O gene mutante, atrofina 1 (ATNl), e distinto do gene 
da doen^a de Huntington, a despeito da semelhan^a 
do fenotipo clinico. O mutante ATNl contem uma 
repeti^ao CAG expandida, cujo tamanho esta relacio- 
nado com a idade de inicio e a gravidade da doen^a. 
O tratamento e sintomatico, como para a doen^a de 
Huntington. 


COREIA DE SYDENHAM E PANDAS 


A coreia de Sydenham ocorre principalmente em 
crian^as e adolescentes como uma complica^ao de 
uma infec^ao estreptococica hemolitica do grupo A. 
Essa condi^ao e a causa mais comum da coreia de 
desenvolvimento agudo em crian^as. A caracteristica 
patologica provavelmente seja uma arterite. Em cer- 
ca de 30% dos casos, ela aparece 2 ou 3 meses apos 
um episodio de febre reumatica ou poliartrite, mas 
em outros pacientes nao se obtem essa historia. Ge- 
ralmente, nao ha historia recente de dor de garganta 
e febre. O disturbio pode ter um inicio agudo ou insi- 
dioso, em geral melhorando nos 4 a 6 meses seguintes. 
No entanto, pode haver recaida durante a gesta^ao 
(coreia gravidica) ou em pacientes que tomam con- 
traceptivos orais. 

A coreia de Sydenham se caracteriza por movi- 
mentos coreiformes anormais, que algumas vezes sao 
unilaterais e, quando leves, podem ser erroneamente 
interpretados como inquietude ou agita^ao. Podem 
existir altera^Oes comportamentais associadas, quan¬ 
do a crian^a se torna irritavel ou desobediente. Sinto- 
mas obsessivos-compulsivos ou labilidade emocional 
tambem podem ocorrer. Em 30% dos casos, existe 
evidencia de envolvimento cardiaco, mas a taxa de he- 
mossedimenta^ao e a titula^ao de antiestreptolisina O 
costumam ser normais. O diagnostico e apoiado pela 
presen^a de outras manifesta^oes de febre reumatica 
e pela ausencia de qualquer outra causa para a coreia. 
Os achados da RM ou da TC geralmente sao normais. 
Exames PET e SPECT mostram hipermetabolismo re- 
versivel dos micleos da base. 

O tratamento tradicional e repouso no leito, se- 
da^ao e tratamento antibiotico profilatico, mesmo 
quando nao existem outros sinais de reumatismo agu¬ 
do. Recomenda-se um ciclo de penicilina por via in¬ 


tramuscular, e penicilina profilatica diaria por via oral 
ate os 20 anos, aproximadamente, tambem costuma 
ser recomendada para prevenir infec^oes estrepto- 
cocicas. Se necessario, a coreia pode ser tratada com 
acido valproico, risperidona ou outro farmaco blo- 
queador do receptor de dopamina, como haloperidol, 
dependendo de sua gravidade. Em casos graves, nao 
responsivos a outras medidas terapeuticas, um ciclo 
de corticosteroides pode ser eficaz. O prognostico e 
essencialmente o das complica^Oes cardiacas. 

PANDAS (de pediatric autoimmune neurop¬ 
sychiatric disorders associated with streptococcal in¬ 
fections, disturbios neuropsiquiatricos associados 
com infec^oes estreptococicas) e o acronimo usado 
para a associa^ao de disturbios ou tiques obsessivos- 
-compulsivos de gravidade variavel e infec^oes estrep¬ 
tococicas em crian^as. Alem disso, distonia, coreia e 
coreoatetose distonica podem ser sequelas de infec^ao 
estreptococica. A etiologia nao esta clara, mas pode 
ser semelhante a etiologia da coreia de Sydenham, re- 
lacionada a autoimunidade p6s-estreptoc6cica. 


DISTONIA DE TORCAO PRIMARIA 
GENERALIZADA 


Este disturbio e caracterizado por movimentos e pos- 
turas distonicas e pela ausencia de outros sinais neu- 
rologicos. As historias de parto e desenvolvimento sao 
normais. Antes que se possa fazer esse diagnostico, e 
preciso excluir as outras causas possiveis de distonia, 
com base em achados dinicos e investiga^oes labora- 
toriais. 

PATOGENESE 

A distonia de tor^ao primaria generalizada pode ser 
herdada de modo autossomico dominante (com pe- 
netrancia variavel de 30 a 40%), autossomico reces- 
sivo ou como disturbio recessivo ligado ao X (Tabela 
11-5). Tecnicas de gendica molecular permitem a 
identifica^ao dos portadores da dele^ao responsavel 
na torsina lA, uma proteina de liga^ao do ATP com 
fun^ao incerta. Outros casos parecem ocorrer espora- 
dicamente. Foram demonstradas altera^oes nas con- 
centra^oes de noradrenalina, serotonina e dopamina 
em varias regiOes cerebrais, mas seu papel na patoge- 
nese da distonia e incerto. O inicio pode ocorrer na 
infancia ou mais tarde, e esse disturbio permanece 
como uma afec^ao durante toda a vida. O diagnostico 
e feito em bases dinicas. 

ACHADOS CLINICOS 
► Historia 

Quando o inicio ocorre na infancia, geralmente e 
possivel obter uma historia familiar. Os sintomas em 
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geral come^am nas pernas. A progressao e provavel, 
e o disturbio leva a incapacidade grave decorrente da 
distonia generalizada. 

Com o inicio da doen^a na idade adulta, e menos 
provavel obter uma historia familiar positiva. Os sin- 
tomas iniciais em geral come^am nos bravos ou nas 
estruturas axiais. Uma distonia generalizada pode fi- 
nalmente se desenvolver em cerca de 20% dos pacien- 
tes com distonia de inicio na idade adulta, mas uma 
incapacita^ao grave nao costuma ocorrer. 

► Exame 

O disturbio se caracteriza por movimentos e posturas 
anormais, que sao exacerbados por atividade volun- 
taria. Por exemplo, o pesco^o pode estar virado para 
um lado (torcicolo), o bra^o mantido em uma posi^ao 
de hiperprona^ao com o punho fletido e os dedos es- 
tendidos, a perna mantida em extensao com a plan- 
ta do pe fletida e invertida, ou o tronco mantido em 
uma posi^ao de flexao ou extensao. Muitas vezes, o 
paciente faz caretas; outras anormalidades faciais ca- 
racteristicas tambem podem ser encontradas, incluin- 
do blefaroespasmo (caracterizado por fechamento 
espontaneo for^ado e involuntario das palpebras por 
um periodo variavel, dificuldade em abrir os olhos e 
piscamento repetitivo) e distonia oromandibular (fe¬ 
chamento, abertura ou desvio involuntario da mandi- 
bula). Isso consiste em espasmos da musculatura da 
boca, causando, por exemplo, abertura ou fechamento 
involuntario da boca; forma^ao de beicinho, franzi- 
mento ou retra^ao dos labios; retra^ao do musculo 
platisma e movimentos itinerantes ou protrusao da 
lingua. A combina^ao de blefaroespasmo e distonia 
oromandibular algumas vezes e denominada sindro- 
me de Meige. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

E importante excluir outras causas de distonia (Ta- 
bela 11-3) antes de fazer um diagnostico de distonia 
de tor^ao primaria. Uma historia de desenvolvimen- 
to normal antes do inicio dos movimentos anormais, 
juntamente com a ausencia de outros sinais neurolo- 
gicos e resultados normais de investiga^oes laborato- 
riais, e importante para essa finalidade. Uma distonia 
induzida por drogas geralmente pode ser excluida 
pela historia. Lesoes cerebrais adquiridas podem ser 
reveladas por exames de imagem. Em pacientes com 
uma distonia de tor^ao primaria, que come^a antes 
dos 30 anos, um exame genetico associado a um acon- 
selhamento genetico e util, eliminando a necessidade 
de outros exames diagnosticos e facilitando aconse- 
Ihamentos e tratamentos posteriores. Exames em pa¬ 
cientes, com mais idade no inicio da doen^a, tambem 
sao justificados naqueles que tern uma historia fami¬ 
liar de doen^a de inicio precoce. 


TRATAMENTO 

Os movimentos anormais podem melhorar, pelo 
menos parcialmente, com o uso de farmacos. Uma 
resposta dramatica, com a levodopa sugere uma va- 
riante da distonia de tor^ao classica, discutida separa- 
damente mais adiante. Farmacos anticolinergicos ad- 
ministrados na dose mais alta tolerada (normalmente, 
tri-hexifenidil, 40 a 50 mg/dia por via oral em doses 
divididas) podem ser muito eficazes. Ocasionalmen- 
te, o diazepam e util. Fenotiazinas, haloperidol ou te- 
trabenazina podem ser convenientes; no entanto, em 
doses eficazes, esses farmacos costumam levar a uma 
sindrome parkinsoniana leve. Outros farmacos que 
podem ser uteis sao o baclofeno e a carbamazepina. A 
talamotomia estereotatica pode ajudar pacientes com 
distonia predominantemente unilateral, que envolve 
principalmente os membros. A estimula^ao cerebral 
profunda do globo palido demonstrou ser benefica 
em varios pacientes e deve ser considerada em casos 
refratarios a medica^ao ou como uma medida para 
reduzir o comprometimento do movimento e a inca¬ 
pacidade associada. Eventos potencialmente adversos 
incluem infec^ao no local do estimulador, quebra dos 
fios, hemorragia, altera^oes emocionais e disartria. 

EVOLUCAO E PROGNOSTICO 

Se forem considerados todos os casos em conjunto, 
cerca de um ter^o dos pacientes se torna tao incapaci- 
tado que acaba confinado a cadeira ou ao leito, e um 
ter^o apresenta apenas um comprometimento leve. 
Em geral, uma incapacita^ao grave tern maior pro- 
babilidade de ocorrer quando o disturbio come^a na 
infancia. 


DISTONIA DOPA-RESPONSIVA 


Este disturbio e herdado de modo autossomico do- 
minante, com uma penetrancia incompleta ou, ra- 
ramente, como um disturbio autossomico recessivo 
(sindrome de Segawa) (Tabela 11-5). O sintoma nor¬ 
malmente come^a na infancia, mas pode ocorrer mais 
tarde. Meninas sao mais afetadas do que meninos. 
Uma distonia incapacitante pode estar acompanhada 
de bradicinesia e rigidez, que muitas vezes leva a um 
diagnostico errado de doen^a de Parkinson juvenil; a 
piora diurna dos sintomas e comum. Podem ocorrer 
respostas extensoras plantares ou outras evidencias de 
envolvimento de neuronio motor superior. Alguns pa¬ 
cientes apresentam distonias focais ou deficits funcio- 
nais menores, enquanto outros ficam presos a cadeira 
de rodas, caso nao sejam tratados. Uma recupera^ao 
acentuada ocorre com doses baixas de levodopa, a 
qual os pacientes sao particularmente sensiveis. Em 
decorrencia da grande varia^ao na idade e no modo 
de apresenta^ao, todas as crian^as com um disturbio 
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motor extrapiramidal inexplicavel e todos os pacien- 
tes com sintomas qua possam estar relacionados a dis- 
tonia dopa-responsiva provavelmente mere^am uma 
tentativa de tratamento com levodopa. 


DISTONIA-PARKINSONISMO 


Uma forma recessiva ligada ao X de distonia-parkin- 
sonismo (algumas vezes denominada lubag) foi iden- 
tificada am homens das Pilipinas. Foi relatado que 
mulheres heterozigotas apresentaram distonia leva 
ou coreia. A resposta ao tratamento medicamentoso 
a desapontadora. Outra variedade com hereditarie- 
dade autossomica dominante foi descrita nos EUA, 
com evolu^ao rapida dos sinais a sintomas am horas, 
dias ou semanas, mas com progressao lenta posterior- 
manta. Esta entidade patologica pode se manifestar 
primeiramente durante a infancia ou na idade adulta, 
apos um periodo de estresse. O tratamento com levo¬ 
dopa e ineficaz. 


DISTONIA MIOCLONICA 


Esta a um disturbio autossomico dominante com pe- 
netrancia incompleta a expressao variavel, no qual os 
pacientes apresentam abalos rapidos, alem de pos- 
turas normais mantidas. As pernas frequentemente 
sao poupadas. Os movimentos podem responder ao 
alcool. O EEC e normal. O disturbio parece ser distin- 
to das formas classicas da distonia de tor^ao idiopati- 
ca. Essa condi^ao costuma ter seu inicio antes dos 20 
anos e normalmente tern uma evolu^ao lenta, benig- 
na, durante muitos anos. Estudos geneticos sugerem 
que a distonia mioclonica e a mioclonia essencial sao 
disturbios aldicos. 


DISTONIA DE TORCAO FOCAL 


Varias caracteristicas distonicas da distonia de tor^ao 
idiopatica tambem ocorrem como fenomenos isola- 
dos. Estes provavelmente sejam mais bem classifica- 
dos como distonias focais que ocorrem como formas 
frustras de distonia de tor^ao idiopatica em pacientes 
com historia familiar positiva, ou que representam 
manifesta^ao focal da sua forma de inicio na idade 
adulta, quando nao ha historia familiar. Alem disso, a 
distonia focal, com inicio na idade adulta, pode apre- 
sentar heran^a autossomica dominante. 

Tanto o blefaroespasmo como a distonia oro- 
mandibular podem ocorrer como distonias focais 
isoladas. Foi descrito um blefaroespasmo familiar 
com hereditariedade autossomica dominante, mas o 
gene envolvido ainda nao foi mapeado. 

O torcicolo espasmodico geralmente come^a na 
quarta ou quinta decada de vida e se caracteriza por 


uma tendencia do pesco^o a virar para um dos lados. 
Isso ocorre episodicamente nos estagios iniciais, mas 
algumas vezes o pesco^o e mantido continuamente 
virado para o lado. Truques sensoriais (p. ex., um leve 
toque da face) podem ajudar a reduzir a intensidade 
dos sintomas. Dor no pesco^o e no ombro e comum, 
podendo existir um tremor cefalico. Embora o distur¬ 
bio (uma vez desenvolvido) geralmente esteja presen¬ 
te pelo resto da vida, uma remissao espontanea pode 
ocorrer ocasionalmente, em especial nos primeiros 18 
meses apos o inicio do quadro. O tratamento medica¬ 
mentoso costuma ser insatisfatorio. Um teste com os 
medicamentos usados no tratamento da distonia de 
tor^ao idiopatica pode ser conveniente, uma vez que 
alguns pacientes se beneficiam deles de modo inques- 
tionavel. A inje^ao local de toxina botulinica dentro 
dos musculos hiperativos pode trazer bons resultados 
por varios meses; ela pode ser repetida quando neces- 
sario. Este e o tratamento mais eficaz disponivel para 
esse disturbio. A sec^ao seletiva do nervo espinal aces- 
sorio (XI) e das raizes cervicais superiores, as vezes, e 
util para pacientes nos quais o pesco^o e acentuada- 
mente desviado para o lado, mas o retorno a postura 
anormal e frequente. 

A cmbra do escritor e caracterizada por postura 
distonica da mao e do antebra(;:o quando o paciente es- 
creve e, por vezes, quando executa outras tarefas como 
to car piano ou utilizar chave de fendas ou talheres de 
mesa. O tratamento medicamentoso nao e recompen- 
sador, mas medica(;:oes anticolinergicas, baclofeno ou 
benzodiazepinicos ocasionalmente podem ajudar. In- 
je^oes de toxina botulinica nos musculos envolvidos 
algumas vezes sao uteis, mas a fraqueza da mao ou do 
bra^o pode ser uma consequencia problematica. Fre¬ 
quentemente, e necessario que os pacientes aprendam 
a usar a outra mao para escrever ou executar tarefas 
motoras finas, embora em alguns casos essa mao tam- 
bto possa estar afetada. O uso de uma caneta com um 
cabo grande pode ser util em alguns casos; em outra 
situa(;ao, os pacientes podem necessitar de um teclado. 


DISTONIA HEREDODEGENERATIVA 


Um grande grupo de disturbios e caracterizado por 
distonia e outras caracteristicas neurologicas, como 
demencia, ataxia, discinesias ou parkinsonismo. Esse 
grupo inclui a doen^a de Wilson, que sera discutida 
separadamente. 

A doen^a de Fahr consiste em calcifica^ao idio¬ 
patica dos nucleos da base, associada com distonia, 
parkinsonismo e disturbios comportamentais; em 
algumas familias, ocorre uma hereditariedade autos¬ 
somica dominante. 

A doen^a de Hallervorden-Spatz, atualmente 
denominada neurodegenera^ao com acumulo de 
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ferro no cerebro 1 (NBIAl, de neurodegeneration 
with brain iron accumulation 1 ) ou neurodegenera- 
^ao associada a pantotenato-quinase (PKAN, de 
pantothenate kinase-associated neurodegeneration), 
caracteriza-se por anormalidades extrapiramidais ou 
cognitivas, distaria, disfagia e anormalidades oculares 
(p. ex., paralisias do olhar, atrofia optica). A deposi^ao 
de ferro e de outros pigmentos no globo palido leva 
ao aspecto caracteristico da RM ponderada em T2, 
denominado “sinal do olho de tigre” (Figura 11-7). 
O disturbio apresenta uma hereditariedade autosso- 
mica recessiva e resulta de muta^5es no gene para a 
pantotenato-quinase 2 {PANK2). 

A coreia-acantocitose se caracteriza por algu- 
mas combina^oes de distonia, coreia, discinesias oro- 
faciais, tiques, hiporreflexia, amiotrofia e anormali¬ 
dades cognitivas. Sindromes disexecutivas, disturbio 
obsessivo-compulsivo, depressao e psicose podem 
ocorrer. O sangue periferico contem acantocitos cir- 
culantes (hemacias espiculadas), mas o perfil lipidico 
e normal. O transtorno tern uma hereditariedade au- 
tossomica recessiva. 



A Figura 11-7 Doenca de Hallervorden-Spatz mos- 
trando o sinal do "olho do tigre". A imagem pondera¬ 
da em T2 mostra alteracoes de sinal hiperintensas, 
bilaterais e simetricas no globo palido anteromedial, 
representando gliose, desmielinizacao, perda neuronal e 
edema axonal. A hipointensidade circundante no globo 
palido e secundaria a deposicao de ferro. (Cortesia de A. 
DiBernardo.) 


Certas mitocondriopatias tambem podem estar 
associadas com distonia, como a atrofia optica here¬ 
ditaria de Leber. 


DISTONIA PSICOGENICA 


A distonia pode ocorrer como um disturbio so- 
matoforme ou disturbio de conversao. Ansiedade, 
depressao, disturbio de personalidade ou alguma 
combina^ao desses fatores, alem de outros disturbios 
psiquiatricos, podem estar presentes. No entanto, 
ansiedade e depressao sao consequencias comuns 
da distonia com outra base organica. As caracteris- 
ticas que ajudam a apoiar o diagnostico de distonia 
psicogenica incluem achados variaveis e inconsis- 
tentes, achados incongruentes com os da distonia 
organica, um fator psicologico precipitante conhe- 
cido, dor excessiva, historia previa de disturbio so- 
matoforme, outros sinais psicogenicos (p. ex., perda 
sensorial nao anatomica), somatiza^oes multiplas, 
postura anormal que desaparece com a distra^ao, 
falha dos truques sensoriais (para aliviar a distonia) 
e excesso de distonia, inicio nos membros inferiores 
em adultos e um comprometimento da fun^ao que 
esta edem da propor^ao da distonia, sendo seletivo de 
uma maneira dificil de explicar (p. ex., limitando a 
capacidade de trabalho, mas nao a capacidade de se 
vestir e realizar as demais atividades da vida diaria). 
Os sintomas podem ser melhorados com psicotera- 
pia, sugestao ou tratamento com um placebo. Uma 
monitora^ao com video pode revelar discrepancia 
entre a incapacidade relatada e o verdadeiro estado 
clinico do paciente. O tratamento e o do disturbio 
psiquiatrico subjacente. 


DISCINESIAS PAROXISTICAS 


Neste grupo de disturbios, a distonia e as discinesias 
ocorrem episodicamente, frequentemente com uma 
base familiar. Os disturbios familiares sao classifica- 
dos pelo fato de serem induzidos pelo movimento, 
como discutido adiante. As discinesias paroxisticas 
tambem podem ocorrer em pacientes com patologia 
do lobo frontal ou dos nucleos da base, esclerose mul- 
tipla, paralisia cerebral, disfun^ao tireoide ou hipopa- 
ratireoidismo idiopatico; RM, EEC e exames lab or a- 
toriais podem, entao, ser necessarios para esclarecer a 
natureza do disturbio subjacente. O tratamento e o da 
doenca subjacente. 

COREOATETOSE DISTONICA PAROXISTICA 
(DISCINESIA NAO CINESIGENICA) 

Distonia, coreia e atetose que podem ter dura^ao 
de alguns minutos a varias horas caracterizam este 
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disturbio, que apresenta uma hereditariedade au- 
tossomica dominante, com penetrancia incompleta. 
Pacientes afetados podem abrigar muta^oes no gene 
regulador da miofibrilogenese 1 (MRl, de myofi- 
brillogenesis regulator 1). Os ataques podem ocorrer 
varias vezes ao dia e sao precipitados por cafeina, fa- 
diga, alcool, fome e estresse emocional, mas nao pelo 
movimento. O inicio pode ocorrer na infancia ou no 
comedo da idade adulta. Entre os episodios, o exame 
e normal. 

COREOATETOSE CINESIGENICA PAROXISTICA 

Este disturbio ocorre em uma base esporadica ou com 
uma hereditariedade autossomica dominante. O gene 
foi mapeado para o cromossomo 16. Pode haver his- 
toria de convuls5es na infancia. Os ataques come^am 
na primeira ou na segunda decada de vida, duram se- 
gundos a minutos, e sao precipitados por movimento 
subito. Esses ataques frequentemente respondem a 
medica^ao anticonvulsivante. 

DISCINESIAS PAROXISTICAS INDUZIDAS 
PELO EXERCICIO 

Neste disturbio raro, que pode ser esporadico ou 
familiar, a distonia e provocada pelo exercicio (em 
oposi^ao ao inicio do movimento) e afeta o membro 
exercitado. O inicio do quadro costuma ocorrer antes 
dos 30 anos; os ataques duram varios minutos a horas 
e respondem pouco a medica^ao. O disturbio foi re- 
lacionado a muta^5es no transportador de soluto da 
familia 2 (facilitador do transporte de glicose), gene 
do membro 1 {SLC2A1). 


DOENCA DE WILSON 


PATOGENESE 

A doen^a de Wilson e um disturbio autossomico re- 
cessivo do metabolismo do cobre que produz uma 
disfun^ao neurologica e hepatica. O gene afetado 
(ATP7B) codifica para o (3 polipeptideo da ATPase 
transportadora de cobre. Embora a natureza precisa 
da anormalidade bioquimica na doen^a de Wilson 
seja desconhecida, sua patogenese parece envolver 
a redu^ao da liga^ao do cobre a proteina transpor¬ 
tadora ceruloplasmina. Como resultado, grandes 
quantidades de cobre nao ligado entram na circula- 
^ao e, subsequentemente, sao depositadas nos teci- 
dos, incluindo o cerebro, o figado, o rim e a cornea. 
Estudos da fun^ao mitocondrial e da atividade da 
aconitase sugerem que a forma^ao de radicais livres 
e a lesao oxidativa, talvez pelo acumulo mitocon¬ 
drial de cobre, sejam importantes na patogenese da 
doen^a. 


ACHADOS CLINICOS 
^ Modo de apresentacao 

A doen^a de Wilson em geral se apresenta na infancia 
ou na idade adulta jovem. A media da idade de inicio 
e cerca de 11 anos para pacientes com disfun^ao hepa¬ 
tica e 19 anos para aqueles com manifesta^oes neuro- 
logicas iniciais, mas a doen^a pode come^ar bem mais 
tarde, por volta da sexta decada de vida. 

Manifesta^oes hepaticas e neurologicas sao igual- 
mente comuns, e a maioria dos pacientes, quando nao 
tratados, eventualmente desenvolvem os dois tipos 
de comprometimento. Apresenta^oes raras incluem 
doen^a articular, febre, anemia hemolitica e disturbios 
comport amentais. 

^ Achados nao neurologicos 

Anormalidades oculares e hepaticas sao as manifes- 
ta^oes mais proeminentes da doen^a de Wilson. Os 
achados oculares mais comuns sao os aneis de Kayser- 
-Fleischer (Figura 11-8): aneis corneanos marrons 
bilaterais que resultam da deposi^ao de cobre na mem- 
brana Descemet. Os aneis estao presentes em quase 
todos os pacientes com envolvimento neurologico, 
mas podem ser detectaveis somente por meio de exa¬ 
me com lampada de fenda. O envolvimento hepatico 
leva a cirrose cronica, que pode ser complicada por es- 
plenomegalia, varizes esofagicas com hematemese, ou 
insuficiencia hepatica aguda. A esplenomegalia pode 
causar anemia hemolitica e trombocitopenia. 

^ Achados neurologicos 

Na doen^a de Wilson, os achados neurologicos re- 
fletem o envolvimento desproporcional do nucleo 



▲ Figura 11-8 Anel de Kayser-Fleischer na doenca de 
Wilson. Este anel corneano e marrom e esta localizado 
na borda externa da iris cinza-azulada. A cor marrom fica 
mais escura a medida que se aproxima da margem ex¬ 
terna (limbo) da cornea. (Usatine R, Smith MA, Mayeux 
EJ Jr, Chumley H, Tysinger j, eds. The Color Atlas of Family 
Medicine. New York, NY: McGraw-Hill; 2008.) 
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caudado, do putame, do cortex cerebral e do cere- 
belo. Os sinais incluem tremor residual ou postural, 
movimentos coreiformes dos membros, caretas, ri- 
gidez, hipocinesia, distaria, disfagia, posturas anor- 
mais (fletidas) e ataxia. Convulsoes tambem podem 
ocorrer. Disturbios patologicos da doen^a de Wilson 
incluem demencia, caracterizada por lentidao mental, 
dificuldade de concentra^ao e comprometimento da 
memoria; disturbios do afeto, do comportamento ou 
da personalidade e, raramente, psicose com alucina- 
^oes. Existe uma tendencia a um quadro distonico 
ou parkinsoniano, com hiper-reflexia e respostas ex- 
tensoras plantares, que predominam quando o inicio 
da doen^a ocorre antes dos 20 anos - e em pacientes 
mais velhos existe um tremor extremo, coreia ou ba- 
lismo. Os sintomas podem progredir rapidamente, em 
especial em pacientes mais jovens, mas costumam se 
desenvolver de modo mais gradual, com periodos de 
remissao e exacerba^ao. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Quando a doen^a de Wilson se apresenta como um 
disturbio neurologico, outras condi^oes que devem 
ser consideradas no diagnostico diferencial incluem 
esclerose multipla e doen^a de Huntington de inicio 
juvenil. 

INVESTIGACOES 

A investiga^ao pode revelar exames sanguineos de 
fun(;ao hepatica anormais, alem de aminoaciduria 
como resultado da lesao tubular renal. Os niveis se- 
ricos de cobre e ceruloplasmina (uma a 2 -globulina a 
qual 90% do cobre circulante estao ligados) sao baixos, 
e a excre^ao urinaria de cobre de 24 horas geralmen- 
te esta aumentada. A biopsia hepatica mostra grande 
excesso de cobre; em geral tambem pode revelar cir- 
rose hepatica. Nenhum exame laboratorial isolado e 
confiavel do ponto de vista diagnostico. A TC cere¬ 
bral ou a RM (Figura 11-9) podem mostrar atrofia 
corticocerebral e anormalidades nos nucleos da base. 
As anormalidades da RM incluem o sinal de “face do 
panda gigante” no mesencefalo e, algumas vezes, “face 
do panda em miniatura” no tegumento pontino. 

TRATAMENTO 

O meio ideal de remo^ao do cobre a partir do cere- 
bro e de outros orgaos ainda e discutido. A maioria 
dos medicos usa a penicilamina, um agente quelante 
do cobre, que promove a retirada do cobre dos locais 
em que ha deposi^ao tecidual, embora tenham sido 
descritos casos de agravamento induzidos pela peni¬ 
cilamina. O tratamento deve iniciar o mais precoce- 
mente possivel e costuma utilizar cerca de 1,5 g/dia 
de penicilamina por via oral, administrada em doses 



▲ Figura 11-9 RM de uma mulher de 31 anos com 
doenca de Wilson. Evidencia-se hiperintensidade em T2 
envolvendo os nucleos da base e o talamo bilateralmen- 
te. Outras imagens mostram hiperintensidade em T2 do 
mesencefalo e da ponte, encurtamento em T1 envolven¬ 
do os nucleos da base bilateralmente, e atrofia cerebral 
difusa. (Imagem cortesia de A. Gean.) 

divididas, 1 a 2 horas antes das refei^oes, para maxi- 
mizar a absor^ao. A resposta ao tratamento pode levar 
varios meses e pode ser monitorada por exames seria- 
dos com lampada de fenda e bioquimica sanguinea. 
Os efeitos colaterais da penicilamina incluem nauseas, 
sindrome nefrotica, miastenia grave, artropatia, pen- 
figo, diversas discrasias sanguineas e uma sindrome 
semelhante ao lupus. 

O cloridrato de trientina, outro agente quelan¬ 
te, pode ser administrado em uma dose diaria de 1 
a 1,5 g (dividido em 2 ou 3 doses) e apresenta menos 
probabilidade que a penicilamina de causar rea^oes a 
farmacos ou deteriora^ao neurologica. O tratamento 
com tetratiomolibdato pode ser mais eficaz na pre- 
serva^ao da fun^ao neurologica, mas ainda nao esta 
disponivel comercialmente. 

A restri^ao dietetica de cobre (inferior a 2 mg 
ao dia) e importante, mas e insuficiente como trata¬ 
mento unico. A administra^ao de acetato de zinco 
(150 mg/dia por via oral em doses divididas) pode 
reduzir a absor^ao de cobre. 

O tratamento deve continuar por toda a vida do 
paciente. Na maioria dos casos tratados precocemen- 
te, pode haver uma recupera^ao completa ou quase 
completa. O transplante hepatico pode ser necessario 
nos casos com insuficiencia hepatica fulminante. 

Irmaos de pacientes afetados devem ser rastrea- 
dos para doenca de Wilson pre-sintomatica por exa¬ 
mes neurologicos e exame com lampada de fenda, 
alem da determina^ao dos niveis sericos de cerulo- 
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plasmina. Se nao forem encontradas anormalidades, 
devem ser determinados o nivel sericos e a excre^ao 
urinaria de cobre; se necessario, deve ser feita uma 
biopsia hepatica. A analise da muta^ao permite o 
rastreamento dos membros familiares quando o caso 
indice apresenta uma muta^ao conhecida. Se estas in- 
vestiga^oes revelarem uma doen^a de Wilson pre-cli- 
nica, o tratamento deve ser instituido como descrito 
anteriormente para a doen^a sintomatica. 


DISTURBIOS DO MOVIMENTO INDUZIDOS 
POR FARMACOS 


PARKINSONISMO 

O parkinsonismo frequentemente complica o trata¬ 
mento com agentes de deple^ao da dopamina, como 
a reserpina, ou antagonistas do receptor da dopami¬ 
na, como as fenotiazinas ou as butirofenonas. No caso 
de farmacos antipsicoticos, o risco de complica^oes e 
maior quando sao usados agentes que sao potentes an¬ 
tagonistas de receptores D 2 com pouco efeito anticoli- 
nergico, como piperazina, fenotiazinas, butirofenonas 
e tioxantenas (Tabela 11-8). Alem disso, mulheres e 
pacientes mais idosos parecem ter um risco um pouco 
aumentado. O tremor e relativamente incomum. A hi- 
pocinesia tende a ser simetrica, sendo a caracteristica 
neurologica mais evidente. Estes pontos, juntamente 
com a historia de ingestao de farmacos, muitas vezes 
apontam para a natureza iatrogenica da doen^a. Os 
sinais geralmente se desenvolvem em tres meses apos 
o inicio do uso do farmaco causador e desaparecem 
semanas ou meses apos sua suspensao. 

Dependendo da gravidade dos sintomas e da 
necessidade de manter o tratamento com farmacos 
antipsicoticos, existem varias estrategias para o tra¬ 
tamento do parkinsonismo induzido por farmacos. 
Essas estrategias incluem a redu^ao lenta e a eventual 
suspensao do farmaco antipsicotico, substituindo-o 
por um agente antipsicotico com menor probabilida- 
de de causar rea^5es extrapiramidais (Tabela 11-8), ou 
adicionando um farmaco antipsicotico como tri-he- 
xifenidil ou benztropina (Figura 11-10). A levodopa 
nao apresenta utilidade quando os farmacos neuro- 
lepticos sao mantidos; pode ser util suspender esses 
farmacos, mas isso pode agravar o disturbio psicotico 
para o qual foram originalmente prescritos. 

DISTONIA AGUDA OU DISCINESIA 

Distonia aguda ou discinesia (como o blefaroespasmo, 
o torcicolo ou as caretas facials) sao complica^oes oca- 
sionais do tratamento com antagonista do receptor da 
dopamina e costumam ocorrer dentro de uma semana 
apos a introdu(;ao de tais medicamentos, aparecendo 
em 48 boras. Homens e pacientes mais jovens sao mais 


Tabela 11-8 Efeitos colaterais extrapiramidais 
induzidos por farmacos antipsicoticos 


Farmaco 

Risco relativo SEP^ 

Antipsicoticos de primeira geracao (tipicos) 

Flufenazina 

Prolixin 

Alto 

Haloperidol 

Haldol 

Alto 

Perfenazina 

Trilafon 

Alto 

Tiotixena 

Navane 

Alto 

Trifluoperazina 

Stelazina 

Alto 

Clorpromazina 

Torazina 

Intermediario 

Tioridazina 

Melaril 

Intermediario 

Antipsicoticos de segunda e terceira geracao (atipicos) 

Risperidona 

Risperdal 

Intermediario 

Aripiprazol 

Ability 

Baixo 

Clozapina 

Clorazil 

Baixo 

Olanzapina 

Zyprexa 

Baixo 

Quetiapina 

Seroquel 

Baixo 

Ziprasidona 

Geodon 

Baixo 


^ SEP, sintomas extrapiramidais (distonia, parkinsonismo, acatisia, 
discinesia tardia). 

N. de R.T.: Nomes comerciais e formulacoes podem nao correspon- 
der as do mercado brasileiro. 

suscetiveis a essa complica^ao. A base fisiologica do dis¬ 
turbio nao esta clara, mas o tratamento intravenoso com 
um farmaco anticolinergico (p. ex., benztropina, 2 mg, 
ou difenidramina, 50 mg) em geral melhora o quadro. 

ACATISIA 

Acatisia e um estado de inquieta^ao motora, carac- 
terizado por incapacidade de permanecer sentado 
ou permanecer em repouso, o que e aliviado pelo 
movimento. E um disturbio do movimento bastante 
comum, induzido pelo tratamento cronico com far¬ 
macos antipsicoticos, e ocorre mais frequentemente 
em mulheres que em homens. Pode ser observado 
como um fenomeno tardio apos a suspensao de neu- 
rolepticos. A acatisia e tratada da mesma maneira que 
o parkinsonismo induzido por farmacos. 

DISCINESIA TARDIA 

A discinesia tardia pode se desenvolver apos um tra¬ 
tamento em longo prazo com farmacos antipsicoticos 
antagonistas do receptor da dopamina ou com meto- 
clopramida. Costuma ser observada em pacientes psi- 
quiatricos cronicamente institucionalizados, e o risco 
de desenvolvimento de uma discinesia tardia parece 
aumentar com a idade. 
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▲ Figura 11-10 Mecanismos e tratamento do parkin- 
sonismo induzido por farmacos. Os sintomas resultam 
de bloqueio farmacologico dos receptores da dopamina 
por farmacos antipsicoticos ( 1 ), que imita a degeneracao 
dos neuronios estriatais de dopamina (DA), observados 
no parkinsonismo idiopatico (linha pontilhada). Os sinto¬ 
mas podem ser aliviados pela administracao de farmacos 
anticolinergicos muscarinicos ( 2 ) ou pela substituicao de 
urn farmaco antipsicotico com propriedades anticoliner- 
gicas. Essas medidas restauram o equilibria normal entre 
as transmissoes dopaminergica e colinergica (ACh) no 
estriado. 


► Patogenese 

O modo como o tratamento cronico com um far¬ 
maco leva a um disturbio de movimento ainda e 
desconhecido. Foi proposta uma hipersensibilidade 
dos receptores estriatais da dopamina induzida por 
farmacos, mas e pouco provavel que essa condi^ao 
seja a responsavel por varios motivos. A hipersen¬ 
sibilidade sempre acompanha o tratamento cronico 
com farmacos antipsicoticos, enquanto a discinesia 
tardia nao. A hipersensibilidade pode ocorrer no 
inicio do tratamento, enquanto a discinesia tardia 
nao se desenvolve antes de pelo menos tres meses de 
tratamento. Alem disso, a hipersensibilidade sempre 
e reversivel quando os farmacos sao suspensos; a 
discinesia tardia nao e reversivel. As caracteristicas 
clinicas da discinesia tardia, particularmente sua na- 
tureza persistente, sao mais sugestivas de uma anor- 
malidade degenerativa subjacente. Tal anormalidade 
pode envolver neuronios GABA, pois GABA e sua 
enzima sintetizadora, a acido glutamico-descarboxi- 
lase, sao exauridos nos nucleos da base apos o trata¬ 
mento cronico de animais com farmacos antipsico¬ 
ticos, e os niveis de GABA no LCS estao reduzidos 
em pacientes com discinesia tardia. 


^ Patologia 

Nao foram encontradas caracteristicas patologicas 
consistentes no cerebro de pacientes com discinesia 
tardia, embora atrofia da oliva inferior, degeneracao 
da substancia negra e edema dos grandes neuronios 
no micleo caudado tenham sido descritos em alguns 
casos. 

^ Achados cimicos 

O disturbio clinico se caracteriza por movimentos 
coreoatetoides anormais, que costumam ser espe- 
cialmente evidentes na face e na boca de adultos, 
com tendencia a serem mais evidentes nas pernas em 
crian^as. O inicio da discinesia geralmente ocorre me¬ 
ses ou anos apos o inicio do tratamento com o agente 
responsavel. Pode ser impossivel distinguir a discine¬ 
sia tardia de disturbios como doen^a de Huntington 
ou distonia de tor^ao idiopatica, ate que se obtenha 
uma historia de exposi^ao ao farmaco. 

► Prevencao 

A discinesia tardia e mais facil de prevenir do que 
curar. Os farmacos antipsicoticos devem ser prescri- 
tos somente em casos com indica^ao clara, e seu uso 
em longo prazo deve ser monitorado, com “folgas” 
periodicas do farmaco, para determinar se ainda exis- 
te necessidade do tratamento. As folgas do farmaco 
tambem ajudam a desmascarar discinesias incipien- 
tes que, curiosamente, tendem a piorar quando o far¬ 
maco e suspenso. A medica^ao antipsicotica deve ser 
retirada gradualmente, se possivel, quando a discine¬ 
sia aparece durante um feriado do farmaco, pois isso 
pode permitir que ocorra uma remissao. 

► Tratamento 

O tratamento do disturbio estabelecido geralmente e 
insatisfatorio, embora o disturbio possa se resolver de 
modo espontaneo, em especial em crian^as ou adultos 
jovens. Agentes antidopaminergicos, como haloperi- 
dol ou fenotiazinas, suprimem os movimentos anor¬ 
mais, mas seu uso para essa finalidade nao e recomen- 
dado, pois pode levar a um agravamento do disturbio 
subjacente. O tratamento com reserpina, 0,25 mg, 
gradualmente aumentado para 2 a 4 mg/dia por via 
oral, ou tetrabenazina, 12,5 mg, aumentados gradual¬ 
mente ate 200 mg/dia por via oral, administrados em 
doses divididas, pode ser util. Ambos os farmacos le- 
vam a deple^ao dos neurotransmissores monoamina, 
incluindo a dopamina. 

Foram sugeridas varias abordagens farmacolo- 
gicas, que podem ajudar em casos individuais; essas 
abordagens incluem o tratamento com carbamazepi- 
na, baclofeno, valproato, litio, clonazepam e alprazo¬ 
lam. O uso de bloqueadores dos canais de calcio tam¬ 
bem tern sido defendido. No entanto, as evidencias 
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sobre os beneficios desses inumeros farmacos ainda 
sao inconclusivas. Medicamentos anticolinergicos de- 
vem ser evitados, pois podem exacerbar a discinesia. 

Alguns pacientes com discinesia grave foram 
tratados com estimula^ao cerebral profunda do globo 
palido ou dos micleos subtalamicos. Em pacientes que 
necessitam de tratamento continuado para psicose, 
clozapina, risperidona, olanzapina ou quetiapina de- 
vem ser usadas no lugar dos antipsicoticos tipicos. 

OUTRAS SINDROMES TARDIAS 

Muitos disturbios persistentes do movimento podem 
aparecer durante a evolu^ao de um tratamento com 
farmaco antipsicotico. 

A distonia tardia costuma ter uma distribui^ao 
segmentar, afetando duas ou mais partes corporais 
contiguas, como a face e o pesco^o ou o bra^o e o 
tronco. Ela e menos frequentemente focal; quando isso 
acontece, a cabe^a e o pesco^o costumam estar envol- 
vidos, produzindo blefaroespasmo, torcicolo ou disto¬ 
nia oromandibular. A distonia generalizada e menos 
comum e tende a ocorrer em pacientes mais jovens. 
O tratamento e o mesmo da discinesia tardia, exceto 
pelo fato de que os farmacos anticolinergicos tambem 
podem ser uteis; distonias focais podem responder a 
inje^ao local com toxina botulinica tipo A. 

A acatisia tardia (caracterizada por uma sensa- 
^ao de inquieta^ao e necessidade de movimento, com 
uma incapacidade de permanecer sentado ou parado) 
tambem pode ocorrer; ela e tratada da mesma manei- 
ra que o parkinsonismo induzido por farmacos. 

O tique tardio, um disturbio induzido por far¬ 
macos e que lembra a sindrome de Gilles de la Tou- 
rette (ver adiante), caracteriza-se por tiques motores 
multifocais e tiques vocais. Esse disturbio pode ser 
tratado da mesma maneira que a sindrome de Gilles 
de la Tourette, caso os sintomas nao desapare^am es- 
pontaneamente. 

Tremor tardio e mioclonia tardia tambem po¬ 
dem ocorrer. 

A sindrome do coelho e um disturbio induzido 
por neurolepticos, caracterizado pelos movimentos 
verticais ritmicos da boca, lembrando os movimentos 
de mastiga^ao do coelho; a lingua e poupada. Farma¬ 
cos anticolinergicos podem ser uteis em seu trata¬ 
mento. 

SINDROME NEUROLEPTICA MALIGNA 

Esta complica^ao rara do tratamento com farmacos 
antipsicoticos (neurolepticos) se manifesta por rigi- 
dez, febre, estado mental alterado e disfun^ao auto¬ 
nomica. O haloperidol esta mais frequentemente en- 
volvido, mas a sindrome pode complicar o tratamento 
com qualquer farmaco antipsicotico; nao se sabe ao 
certo se o tratamento concomitante com litio ou anti¬ 


colinergicos aumenta o risco. Os sintomas costumam 
se desenvolver em 1 a 3 dias, podendo ocorrer em 
qualquer momento durante a evolu^ao do tratamento. 

O diagnostico diferencial inclui infec^ao, que 
deve ser excluida em qualquer paciente febril. A sin¬ 
drome neuroleptica maligna lembra a hipertermia 
maligna (Capitulo 9), mas este ultimo disturbio se 
desenvolve em minutos a horas, em vez de dias, e esta 
associado com a administra^ao de anestesicos inalato- 
rios ou agentes bloqueadores neuromusculares, e nao 
com antipsicoticos. 

O tratamento da sindrome neuroleptica maligna 
inclui a suspensao de farmacos antipsicoticos, litio e 
anticolinergicos; a redu^ao da temperatura corporal 
com antipireticos e esfriamento artificial, e a reidrata- 
^ao. Dantrolene (Capitulo 9) pode ser benefico, assim 
como agonistas da dopamina, preparados de levodopa 
ou amantadina. A taxa de mortalidade e de ate 20%. 

OUTROS DISTURBIOS DO MOVIMENTO 
INDUZIDOS POR FARMACOS 

A levodopa produz uma grande variedade de movi¬ 
mentos anormais como um fenomeno relacionado a 
dose em pacientes com parkinsonismo. Isso pode ser 
revertido com a suspensao da medica^ao ou com a 
redu^ao da dose do medicamento. A coreia tambem 
pode se desenvolver em pacientes recebendo uma 
variedade de outras medica^oes, incluindo agonistas 
da dopamina, farmacos anticolinergicos, buspirona, 
fenitoina, carbamazepina, anfetaminas, metilfenidato, 
litio e contraceptivos orais; essa condi^ao se resolve 
com a suspensao do farmaco responsavel. Distonia 
pode resultar da administra^ao de agonistas da do¬ 
pamina, litio, inibidores da recapta^ao da serotonina, 
carbamazepina e metoclopramida; tremor postural 
pode resultar da administra^ao de teofilina, cafeina, 
litio, hormonio da tireoide, antidepressivos triciclicos, 
acido valproico e isoproterenol. 


SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE 


A sindrome de Gilles de la Tourette, caracterizada por 
tiques motores e verbais multiplos cronicos, costuma 
ocorrer durante toda a vida, tern causa desconhecida 
e nao esta relacionada a classe social, grupo toico, 
anormalidades perinatais, traumatismo de parto ou 
ordem de nascimento. Os sintomas come^am antes 
dos 21 anos, mais frequentemente por volta dos 11 
anos, e a evolu^ao e de remissao e recaida. A maior 
parte dos casos e esporadica, embora ocasionalmente 
exista uma historia familiar, e uma expressao parcial 
do disturbio pode ocorrer em irmaos ou filhos de pa¬ 
cientes. A hereditariedade tern sido atribuida a um 
gene autossomico dominante, com penetrancia varia- 
vel, mas e complexa, e alelos de risco tern sido dificeis 





DISTURBIOS DO MOVIMENTO 


de identificar. A prevalencia nos EUA foi estimada em 
0,05%. O disturbio ocorre em todos os grupos raciais, 
sendo mais comum em homens que em mulheres. 

PATOGENESE 

A patogenese e obscura, mas as vias corticoestria- 
dastalamocorticais parecem estar envolvidas. Foi 
postulado um excesso dopaminergico no cerebro de 
pacientes com a sindrome de Gilles de la Tourette, 
principalmente em decorrencia dos efeitos beneficos 
que os farmacos bloqueadores da dopamina podem 
ter sobre os tiques. No entanto, a administra^ao de 
agonistas do receptor da dopamina nao produz a exa- 
cerba^ao dos sintomas, que podem ser antecipados a 
partir dessa hipotese. 

A analise da liga^ao em uma arvore genealo- 
gica de duas gera^oes levou a identifica^ao de uma 
muta^ao rara no gene HDC que codifica a histidina- 
-descarboxilase, a enzima limitante na biossintese da 
histamina. Tais achados sugerem um papel para a 
neurotransmissao histaminergica na patogenese e na 
modula^ao da sindrome de Gilles de la Tourette e dos 
tiques. 

Nao foi reconhecida uma base estrutural para o 
disturbio clinico. Somente alguns casos for am autop- 
siados, e os achados sao conflitantes. 

ACHADOS CLINICOS 

Os sintomas geralmente come^am entre os 2 e 21 
anos. Os primeiros sinais consistem em tiques moto- 
res em 80% dos casos e tiques vocais em 20% dos ca¬ 
sos; pode existir um unico tique ou tiques multiplos. 
Quando o sinal inicial e um tique motor, ele envolve 
mais comumente a face, com fungadas, piscamento 
ou fechamento for^ado dos olhos. Em geral, nesse es- 
tagio e impossivel fazer o diagnostico. 

Todos os pacientes desenvolvem, finalmente, 
varios tiques motores ou tiques vocais involuntarios 
diferentes, os ultimos consistindo em grunhidos, lati- 
dos, assobios, pigarros ou tosse, e similares. Os tiques 
verbais algumas vezes tomam a forma de expressoes 
verbais, incluindo coprolalia (fala vulgar ou obsce- 
na), que ocorre eventualmente em cerca da metade 
dos pacientes. Tambem pode existir ecolalia (imita- 
^ao da fala de outra pessoa), ecopraxia (imita^ao dos 
movimentos de outra pessoa) e palilalia (repeti^ao 
de palavras ou frases). Os tiques variam com o passar 
do tempo em gravidade, carater e grupos musculares 
envolvidos. Em 40 a 50% dos casos, alguns dos tiques 
envolvem a automutila^ao com atividades como roer 
as unhas, puxar o cabelo, cutucar o nariz, morder os 
labios ou a lingua. Tiques sensoriais, que consistem 
em pressao, cocegas e sensa^oes de calor ou frio, 
tambem podem ocorrer. Disturbios comportamen- 
tais, incluindo disturbios obsessivos-compulsivos. 


disturbio de deficit de aten^ao, dificuldades de 
aprendizado e disturbio do controle de impulsos, 

sao comuns em pacientes com sindrome de Gilles de 
la Tourette, mas a rela^ao exata com este disturbio de 
tiques e incerta. 

O exame em geral nao revela outras anormalida- 
des, portanto a historia e de suma importancia. Gra- 
va^oes de video do paciente em seu ambiente domici- 
liar podem ser uteis. Existe uma incidencia mais alta 
de individuos canhotos ou ambidestros. Em cerca de 
50% dos casos, o EEG mostra pequenas anormalida- 
des inespecificas, sem relevancia diagnostica. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

O diagnostico diferencial inclui os diversos disturbios 
do movimento que podem se apresentar na infancia. 
Outros disturbios caracterizados por tiques (ver dis- 
cussao anterior) sao distinguidos pela resolu^ao dos 
tiques na idade adulta jovem, pelo mimero restrito de 
tiques ou pelo contexto no qual os tiques ocorrem. 
Os exames laboratoriais em geral sao normals, mas o 
exame de um esfrega^o de sangue fresco em busca de 
acantocitos, os testes funcionais da fun^ao tireoidea e 
a determina^ao do nivel serico de cobre e ceruloplas- 
mina devem ser considerados para excluir outras cau- 
sas. Exames de imagem costumam ser desnecessarios, 
a nao ser que existam outras anormalidades ao exame 
neurologico, alto dos tiques. 

A doen^a de Wilson pode simular uma sindro¬ 
me de Gilles de la Tourette; ela deve ser excluida, pois 
responde muito bem ao tratamento medicamentoso. 
Alem de um disturbio do movimento, a doen^a de 
Wilson produz envolvimento hepatico, aneis corne- 
anos de Kayser-Fleischer e anormalidades dos niveis 
sericos de cobre e ceruloplasmina, que estao ausentes 
na sindrome de Gilles de la Tourette. 

A coreia de Sydenham pode ser dificil de reco- 
nhecer quando nao existe historia recente de febre 
reumatica ou poliartrite, e quando nao existe eviden- 
cia de envolvimento cardiaco, mas esse disturbio e 
autolimitado, em geral desaparecendo em 3 a 6 meses. 

A sindrome do balanceio da cabe^a, que pode 
ser dificil de distinguir da sindrome de Gilles de la 
Tourette, se caracteriza por um balanceio ritmico e 
rapido da cabe^a em crian^as com hidrocefalia aguda. 

COMPLICACOES 

A sindrome de Gilles de la Tourette frequentemente 
nao e reconhecida durante anos, e os tiques sao atri- 
buidos a doen^a psiquiatrica ou comportamento para 
chamar a aten^ao, ou interpretados erroneamente 
como outras formas de movimento anormal. Essa sin¬ 
drome tambem pode ser interpretada erroneamente 
como um disturbio clinico geral, assim como as fun¬ 
gadas e os pigarros podem ser atribuidos a alergias. 
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Na verdade, em muitos casos, o diagnostico correto e 
feito pela familia, e nao pelo medico. Por esse motivo, 
os pacientes muitas vezes sao submetidos a tratamen- 
to de alto custo e desnecessario antes que a natureza 
do disturbio seja conhecida. Disturbios psiquiatri- 
cos, algumas vezes culminando em suicidio, podem 
ocorrer em decorrencia do embara^o estetico e social 
produzido pelos tiques. O tratamento medicamentoso 
pode levar a diversos efeitos colaterais, como discuti- 
do adiante. 

TRATAMENTO 

O tratamento e sintomatico e, quando eficaz, deve ser 
continuado indefinidamente. A educa^ao do pacien- 
te, dos membros familiares e de professores e impor- 
tante. Periodos de descanso extra na escola e tempo 
adicional para um exame sao uteis. Um tratamento 
cognitivo comportamental ou outras formas de inter- 
ven^ao comportamental podem ser uteis. 

A clonidina, um agonista do receptor a 2 -adre- 
nergico, foi relatada como capaz de melhorar os tiques 
motores ou vocais em cerca de 50% das crian^as trata- 
das. Ela pode atuar por meio da redu^ao da atividade 
nos neuronios noradrenergicos, originada no locus 
ceruleus. O farmaco e iniciado com uma dose de 2 a 3 
|jLg/kg/dia, aumentados apos duas semanas para 4 |jLg/ 
kg/dia e, se necessario, para 5 |jLg/kg/dia, ate uma dose 
diaria maxima de 0,3 a 0,4 mg em doses divididas. O 
farmaco pode causar uma queda inicial transitoria na 
pressao arterial. O efeito colateral mais frequente e a 
seda^ao. Outras rea^oes adversas incluem saliva^ao 
reduzida ou sialorreia, alem de diarreia. A guanfa- 
cina tambem pode ser usada, iniciando com 0,5 mg 
ao deitar e aumentada ate um maximo de 2 mg duas 
vezes ao dia. Estes agonistas a-adrenergicos tern me- 
nos efeitos colaterais problematicos que os antipsico- 
ticos tipicos, que sao os unicos tratamentos para esse 
disturbio aprovados pela US Food and Drug Admi¬ 
nistration. Existem relatos de que o topiramato ou a 
tetrabenazina tambem possam ser uteis. 

Antipsicoticos atipicos, incluindo risperidona e 
aripiprazol, algumas vezes sao beneficos e podem ser 
preferidos em vez dos agentes tipicos. Quando um 
antipsicotico tipico e necessario, o haloperidol ge- 
ralmente e o farmaco de escolha. Ele e iniciado com 
uma dose diaria baixa (0,25 mg), que e gradualmente 
aumentada em 0,25 mg a cada 4 ou 5 dias, ate que seu 
beneficio maximo tenha sido atingido ou ate que os 
efeitos colaterais limitem incrementos posteriores. 
Uma dose diaria de 2 a 8 mg costuma ser ideal, mas 
algumas vezes doses mais altas podem ser necessarias. 
Os efeitos colaterais incluem movimentos extrapira- 
midais, seda^ao, boca seca, visao borrada e disturbios 
gastrintestinais. Pimozida, outro antagonista de re¬ 
ceptor dopaminergico, pode ser util em pacientes nao 


responsivos ou que nao toleram o haloperidol. O tra¬ 
tamento e iniciado com 1 mg/dia, e a dose e aumenta¬ 
da em 1 mg a cada cinco dias; a maioria dos pacientes 
necessita de 7 a 16 mg/dia. 

As fenotiazinas, como a flufenazina, algumas 
vezes sao uteis para o tratamento dos tiques, assim 
como, ocasionalmente, os agonistas da dopamina. 

A inje^ao de toxina botulmica A no local dos ti¬ 
ques mais problematicos pode ser conveniente. 

O tratamento de qualquer disturbio com deficit 
de aten^ao associado pode incluir o uso de um adesi- 
vo de clonidina, guanfacina, metilfenidato, dextroan- 
fetamina, desipramina ou atomoxetina, enquanto um 
disturbio obsessivo-compulsivo requer inibidores se- 
letivos da recapta^ao da serotonina ou clomipramina. 

Os pacientes ocasionalmente respondem de 
mo do favoravel ao clonazepam ou a carbamazepina, 
mas diazepam, barbituricos, fenitoina e agonistas co- 
linergicos (p. ex., deanol) geralmente nao sao uteis. 

Os tratamentos neurocirurgicos, por exemplo, 
por leucotomia pre-frontal, cingulotomia anterior ou 
talamotomia, nao tern sido uteis, mas a estimula^ao 
cerebral profunda bilateral de varios locais-alvo foi 
relatada como interessante em casos intrataveis de ou¬ 
tras maneiras. 


OEGENERACAO HEPATOCEREBRAL ADQUIRIOA 


A degenera^ao hepatocerebral adquirida produz um 
disturbio neurologico associado com sinais extrapira- 
midais, cerebelares e piramidais, assim como demen- 
cia. Os sinais extrapiramidais incluem rigidez, tremor 
de repouso, coreia, atetose e distonia. Essa condi^ao e 
discutida no Capitulo 5. 


SINDROME DAS PERNAS INQUIETAS 


A sindrome das pernas inquietas e caracterizada por 
um desconforto desagradavel e rasteiro, percebido 
como se estivesse sendo originado em regioes pro- 
fundas das pernas e, ocasionalmente, nos bravos. Tais 
sintomas tendem a ocorrer quando os pacientes estao 
relaxados, em especial quando deitados ou sentados, 
e levam a uma necessidade de movimento. Esses 
sintomas muitas vezes sao particularmente proble¬ 
maticos a noite e podem atrasar o adormecer. Pode 
ocorrer um disturbio do sono associado com movi¬ 
mentos periodicos durante o sono, que podem ser 
documentados por um registro polissonografico. A 
causa e desconhecida, embora a doen^a possa ter uma 
predisposi^ao genetica; varios loci geneticos foram as- 
sociados com essa sindrome. O disturbio parece ser 
especialmente comum entre mulheres gravidas, e nao 
e incomum entre pacientes uremicos ou diabeticos 
com neuropatia. A maioria dos pacientes, no entanto, 
nao apresenta uma causa predisponente obvia. 
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Os sintomas algumas vezes se resolvem apos a 
corre^ao da anemia ferropriva coexistente, podendo 
responder a tratamentos com farmacos como agonis- 
tas da dopamina, levodopa, gabapentina, pregabalina 
ou opioides. Algumas vezes, as benzodiazepinicos po- 
dem ser uteis. 

A terapia dopaminergica e o tratamento de es- 
colha. Levodopa-carbidopa (100/25 ou 200/50), ad- 
ministrada cerca de uma bora antes de deitar, e util; 
um agonista da dopamina e preferido por alguns, po¬ 
dendo ser usado no lugar da levodopa-carbidopa, se 
ocorrer um aumento dos sintomas. O termo aumento 
refere-se ao inicio precoce dos sintomas ou aumento 
da intensidade deles. Uma latencia reduzida do ini¬ 
cio dos sintomas quando em repouso e uma resposta 
rapida a medica^ao. Esse aumento parece ocorrer es- 
pecialmente em rela^ao ao tratamento com levodopa, 
levando ao uso inicial de um agonista da dopamina 
em vez da levodopa, quando ha necessidade de um 
tratamento dopaminergico. Quando ocorre um au¬ 
mento, a dose diaria de levodopa deve ser reduzida 
ou dividida; alternativamente, em especial quando sao 
tomadas doses mais altas, um agonista da dopamina 
deve ser substituido (pramipexol, 0,125 a 0,75 mg, ou 
ropinirol, 0,25 a 4 mg, uma vez ao dia). Quando o au¬ 
mento ocorre em pacientes que tomam um agonista, 
a dose diaria deve ser reduzida ou dividida, ou o pa- 
ciente deve receber outras medica^oes. 

Quando sao necessarios opioides, sao preferidos 
aqueles com meia-vida longa ou potencial aditivo bai- 
xo. A oxicodona costuma ser eficaz; a dose varia com 
o paciente. A gabapentina pode ser usada no lugar dos 
opioides, sendo administrada uma ou duas vezes ao 
dia, normalmente a noite e antes de dormir. Inicia-se 
com 300 mg ao dia, e a dose entao e ajustada depen- 
dendo da resposta e da tolerancia (ate cerca de 1.800 
mg ao dia). Estudos clinicos sugerem que a pregaba¬ 
lina, 150 a 300 mg ao dia, tomada em doses divididas, 
tambem seja eficaz. 
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PERDA EPISODICA DA CONSCIENCIA 


A consciencia e perdida quando a fun^ao de ambos os 
hemisferios cerebrais on do sistema reticular ativador 
do tronco cerebral esta comprometida. A disfun^ao 
periodica dessas regioes anatomicas leva a uma per¬ 
da transitoria e em geral recorrente da consciencia. 
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Existem duas causas principais de perda episodica da 
consciencia. 


CONVULSOES 


As convulsoes caracterizam-se por sinais e sintomas 
neurologicos temporarios, que resultam em atividade 
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eletrica neuronal anormal, paroxistica e hipersin- 
cronica no cortex cerebral. 


SINCOPE 


Sincope e a perda de consciencia decorrente de uma 
redu^ao do suprimento sangmneo dos hemisferios 
cerebrals ou do tronco cerebral. Isso pode ser de¬ 
corrente de hipoperfusao pancerebral, causada por 
reflexos vasovagais, hipotensao ortostatica, diminui- 
^ao da eje^ao cardiaca, ou de hipoperfusao seletiva 
do tronco cerebral, que resulta de uma isquemia ver¬ 
tebrobasilar. 

E importante distinguir entre convulsoes e sin- 
cope, pois ambas as condi^des podem ter causas di- 
ferentes, assim como abordagens diagnosticas e trata- 
mentos diferentes. 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


O passo inicial na avalia^ao de um paciente que apre- 
sentou perda de consciencia e determinar o cenario 
no qual ocorreu o evento, se houve sinais ou sintomas 
associados sugerindo que a perda da consciencia foi 
resultado direto de uma doen^a que requer aten^ao 
imediata, como hipoglicemia, meningite, traumatis- 
mo craniano, arritmia cardiaca ou embolla pulmo- 
nar aguda. O mimero de crises e sua semelhan^a ou 
diferen^a devem ser estabelecidos. Se todas as crises 
forem idtoicas, pode-se pressupor um processo pa- 
tologico isolado. As principais caracteristicas diferen- 
ciais devem ser verificadas. 

EVENTOS NO INICIO DA CRISE 
^ Sintomas prodrdmicos (aura) 

Deve ser feita uma investiga^ao detalhada sobre sin¬ 
tomas prodromicos e iniciais. Uma testemunha e 
fundamental. Os breves sintomas premonitorios este- 
reotipados (aura) no comedo de algumas convuls5es 
podem localizar a anormalidade do sistema nervoso 
central (SNC) responsavel pelas convulsoes. Nota-se 
que pode ocorrer mais de um tipo de aura em deter- 
minado paciente. 

^ Postura do paciente no momento da 
perda de consciencia 

A hipotensao ortostatica e o desmaio simples podem 
ocorrer na posi^ao em pe ou sentada. Os episodios 
que tambem ocorrem ou que so acontecem na posi- 
^ao deitada sugerem convulsao ou arritmia cardiaca 
como causa provavel, embora a sincope induzida por 
estimulos emocionais fortes (p. ex., flebotomia) tam¬ 
bem possa ocorrer na posi^ao deitada. 


^ Relacao com exercicio fisico 

A sincope induzida por exercicio fisico costuma ser 
decorrente de obstru^ao do fluxo cardiaco (p. ex., es- 
tenose aortica, miocardiopatia hipertrofica, mixoma 
atrial) ou arritmias. 

^ Sintomas motores ou sensoriais locais 

Fenomenos motores ou sensoriais (p. ex., movimen- 
to involuntario de uma mao, parestesias hemifaciais 
ou desvio for^ado da cabe^a) sugerem uma convul¬ 
sao que se origina no cortex frontoparietal contra¬ 
lateral. 

^ Sintomas afetivos ou cognitivos 

Sensa^ao de medo, alucina^oes olfatorias ou gustati- 
vas, sensa^oes viscerais ou tipo deja vu estao comu- 
mente associadas com convulsoes que se originam no 
lobo temporal. 

^ Sintomas pre-sincope 

Sensa^ao de tontura, escurecimento da visao e des- 
maios que indicam disfun^ao difusa do SNC estao 
associados com uma redu^ao do fluxo sanguineo ce¬ 
rebral (p. ex., desmaios simples, arritmias cardiacas, 
hipotensao ortostatica). 

EVENTOS DURANTE A CRISE 

^ Enrijecimento tonico e movimentos 
cldnicos 

Convulsoes tonico-clonicas generalizadas (grande 
mal ou motoras principais) sao caracterizadas por 
perda da consciencia, acompanhada inicialmente por 
enrijecimento tonico e movimentos clonicos subse- 
quentes das extremidades. 

► Flacidez 

Uma hipoperfusao cerebral costuma levar a uma ir- 
responsividade flacida. 

^ Enrijecimento ou abalos breves 

A hipoperfusao cerebral tambem pode resultar em 
enrijecimento ou movimentos espasmodicos, espe- 
cialmente se a hipoperfusao for prolongada, pois o 
paciente e impedido de cair ou de assumir uma postu¬ 
ra reclinada. Este fenomeno, algumas vezes chamado 
de sincope convulslva, e autolimitado e nao requer 
um tratamento anticonvulsivo. A perda da conscien¬ 
cia por hipoperfusao raramente dura mais do que 10 
a 20 segundos, sendo seguida por confusao pos-ictal, 
a nao ser que tenha ocorrido uma isquemia cerebral 
grave ou prolongada. 
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EVENTOS APOS A CRISE 
^ Recuperate imediata da consciencia 

A recupera^ao de um desmaio simples se caracteriza 
pelo retorno imediato a consciencia, com lucidez ple¬ 
na em 20 a 30 segundos. 

^ Confusao breve 

Um breve periodo de confusao, desorienta^ao ou agi- 
ta^ao (estado pos-ictal) segue uma convulsao tonico- 
-clonica generalizada. O periodo de confusao costuma 
durar somente alguns minutos. Embora tal comporta- 
mento seja evidente para as testemunhas, ele pode nao 
ser lembrado pelo paciente. 

^ Confusao prolongada 

Uma altera^ao prolongada da consciencia (estado 
pos-ictal prolongado) pode seguir um estado de mal 
epileptico. Tambem pode ocorrer apos uma convulsao 
isolada em pacientes com doen^a cerebral estrutural 
difusa (p. ex., demencia, outros comprometimentos 
cognitivos, ou encefalite) ou encefalopatia metabolica. 

^ Mordida da lingua 

Mordida da regiao lateral da lingua e altamente espe- 
cifica para convulsoes tonico-clonicas generalizadas e 
pode ser notada pelo paciente apos uma crise. 

^ Incontinencia urinaria 

Ao recobrar a consciencia, os pacientes podem desco- 
brir que apresentaram um episodio de incontinencia 
urinaria, mas isso pode ocorrer durante uma convul¬ 
sao ou sincope. A incontinencia fecal e incomum. 


CONVULSOES 


Uma convulsao e um disturbio transitorio da fun^ao 
cerebral causado por uma descarga neuronal anormal. 
Epilepsia, um grupo de disturbios caracterizados por 
convulsoes recorrentes, e uma causa comum de per- 
da de consciencia episodica; a prevalencia da epilepsia 
na popula^ao geral e de cerca de 1%, e a probabilidade 
de se apresentar uma convulsao durante a vida e de 
aproximadamente 10%. 

Um paciente que convulsiona ativamente ou o 
relato de uma convulsao em um epileptico conhe- 
cido geralmente nao representa uma dificuldade 
diagnostica. No entanto, como a maioria das con¬ 
vulsoes ocorre fora do hospital e nao e observada 
por pessoal medico, o diagnostico muitas vezes deve 
ser estabelecido de forma retrospectiva. As duas 
caracteristicas da historia mais sugestivas de uma 
convulsao sao a aura associada com o inicio focal e 


o estado confusional pos-ictal que segue as convul¬ 
soes tonico-clonicas (ver adiante). 


ETIOLOGIA 


As convuls5es podem resultar de uma disfun^ao pri- 
maria do SNC, de um disturbio metabolico subjacente 
ou de uma doen^a sistemica. Esta distin^ao e critica, 
pois o tratamento deve ser dirigido ao disturbio subja¬ 
cente, assim como deve abordar o controle da convul¬ 
sao. Uma lista de disturbios neurologicos e sistemicos 
que produzem convulsoes e apresentada na Tabela 
12-1. A idade do paciente pode ajudar a estabelecer a 
causa das convulsoes (Figura 12-1). 

A contribui(;ao genetica para a epilepsia e sua res- 
posta ao tratamento e complexa. Uma sindrome epi- 
leptica isolada (p. ex., a epilepsia mioclonica juvenil) 
pode resultar de muta^oes em diversos genes diferen- 
tes; por outro lado, muta^oes em um gene isolado (p. 
ex., subunidade SCNIA do canal de sodio) podem cau- 
sar fenotipos epilepticos graves. Os genes envolvidos 
na suscetibilidade a epilepsia incluem aqueles que co- 
dificam para os canais de sodio, calcio, potassio e clore- 
to; para os receptores colinergicos nicotinicos, GABA e 
receptores G acoplados a proteinas, e para as enzimas. 

Tabela 12-1 Causas comuns de convulsoes de 
inicio atual 


Disturbios neurologicos primarios 


Convulsoes febris benignas da infancia 
Convulsoes idiopaticas/criptogenicas 
Disgenesia cerebral 
Epilepsia idiopatica 
Traumatismo craniano 

Acidente vascular cerebral ou malformacoes vasculares 
Lesoes de massa 
Infeccoes do SNC 
Encefalite 
Meningite 
Cisticercose 

Encefalopatia decorrente de HIV 


Disturbios sistemicos 


Hipoglicemia 

Hiponatremia 

Estados hiperosmolares 

Hipocalcemia 

Uremia 

Encefalopatia hepatica 
Porfiria 

Toxicidade por farmacos 
Abstinencia de farmacos 
Isquemia cerebral global 
Encefalopatia hipertensiva 
Eclampsia 
Hipertermia 
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Idade (anos) 

A Figura 12-1 Causas de convulsoes como uma fun- 
cao da idade, quando de seu inicio. As barras mostram a 
variacao das idades nas quais as convulsoes de uma cau¬ 
sa determinada geralmente comecam; o sombreamento 
mais escuro indica o pico de incidencia. 

DISTURBIOS NEUROLOGICOS PRIMARIOS 

^ Convulsdes febris benignas 

Convulsoes febris benignas ocorrem em 2 a 5% das 
crian^as com idades de 6 meses a 5 anos, geralmente 
durante o primeiro dia de uma doen^a febril (tempe- 
ratura > 38° C), e na ausencia de infec^ao do SNC 
(meningite ou encefalite). Pode haver uma historia 
familiar de convulsoes febris benignas ou outros tipos 
de convulsoes. Muta^oes em varios genes estiveram 
associadas com convulsdes febris, incluindo o recep¬ 
tor G MASSl acoplado a proteina; a inositol-mono- 
fosfatase IMPA2; as subunidades de canal de sodio 
SCNIA, SCNIB e SCN2A; as subunidades de canal de 
potassio KCNQ2, KCNQ3 e KCNAl, e as subunidades 
receptoras de GABA GABRG2 e GABRD. 

As convulsoes febris benignas geralmente duram 
menos de 1 a 15 minutos e nao apresentam caracteris- 
ticas focais. Cerca de dois ter^os dos pacientes apre¬ 
sentam uma unica convulsao, e menos de um decimo 
apresenta mais de tres. As convulsoes que ocorrem 
durante a primeira bora de febre em crian^as com 
menos de 18 meses ou em crian^as com uma histo¬ 
ria familiar de convulsdes febris estao associadas com 
um risco aumentado de recorrencias; 90% das recor- 
rencias ocorrem dentro de dois anos apds o episddio 
inicial. O diagndstico diferencial inclui meningite e 
meningoencefalite (Capitulo 4); quando presentes, 
devem ser tratadas como descrito em outro trecho 
deste livro. 

Como as convulsdes febris benignas geralmente 
sao autolimitadas (> 15 minutos), podem ser tratadas 
com diazepam, 0,3 mg/kg por via oral, intramuscu¬ 
lar ou intravenosa, ou 0,6 mg/kg por via retal. Esse 
tratamento pode diminuir o risco de recorrencias. A 
probabilidade de desenvolvimento de um disturbio 
convulsivo crdnico e de 2 a 6%, sendo maior em pa¬ 


cientes com anormalidades neuroldgicas persistentes, 
convulsdes prolongadas, focais ou multiplas, ou uma 
historia familiar de convulsdes afebris. A administra- 
^ao de fenobarbital por tempo prolongado para redu- 
zir o risco de convulsdes afebris raramente e indicada 
nos dias de hoje, uma vez que o risco de convulsdes 
afebris nao e alterado. 

^ Convulsoes idiopaticas (criptogenicas) 

Estas convulsdes sao responsaveis por dois ter^os das 
convulsdes de inicio recente na popula^ao geral. A 
variacao da idade e ampla, da segunda ate a setima 
decada de vida (Figura 12-1). O risco de recorrencia 
nos cinco anos seguintes e de cerca de 35% apds uma 
primeira convulsao nao provocada. Uma segunda 
convulsao aumenta o risco de recorrencia em cerca 
de 75%. A maior parte das recorrencias ocorre no 
primeiro ano. Os genes implicados na epilepsia idio- 
patica generalizada incluem a enzima malica NAD- 
-dependente mitocondrial ME2 e as subunidades de 
canal de calcio GAGNAIA e GAGNB4. 

^ Traumatismo craniano 

O traumatismo craniano e uma causa comum de epi¬ 
lepsia, particularmente quando ocorre no periodo 
perinatal ou quando esta associado com uma fratura 
por afundamento do cranio ou a hematoma intrace¬ 
rebral ou subdural. No entanto, convulsdes que ocor¬ 
rem na primeira semana apds traumatismos cerebrais 
nao penetrantes nao sao preditivas de um disturbio 
convulsivo crdnico. Embora pacientes com traumatis¬ 
mos cranianos graves sejam tratados profilaticamente 
com farmacos anticonvulsivantes, essa pratica tern 
sido questionada, pois nao se observou redu^ao con- 
sistente na incidencia de convulsdes pds-traumaticas. 

^ Acidente vascular cerebral 

Um acidente vascular cerebral que afeta o cortex pro- 
duz convulsdes em 5 a 15% dos pacientes e pode ocor- 
rer apds um infarto trombotico ou embolico, ou apds 
uma hemorragia intracerebral (Capitulo 13). Como 
no traumatismo craniano, convulsdes precoces nao 
sao necessariamente indicativas de epilepsia crdnica, 
e um tratamento anticonvulsivante em longo pra- 
zo pode nao ser necessario. Mesmo sem ruptura, as 
malforma^oes vasculares podem estar associadas a 
convulsdes, presumivelmente como resultado de seus 
efeitos irritativos sobre o tecido cerebral adjacente. 

^ Lesoes de massa 

Lesdes de massa, como tumores cerebrais (Capitu¬ 
lo 6) ou abscesses cerebrais (Capitulo 3), podem se 
apresentar com convulsdes. Glioblastomas, astrocito- 
mas e meningiomas sao os tumores mais comumente 
associados com convulsdes, refletindo sua alta pre- 
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Valencia entre os tumores que afetam os hemisferios 
cerebrals. 

^ Meningite ou encefalite 

Infec^5es bacterianas (p. ex., por Haemophilus in¬ 
fluenzae ou tuberculosa), virais (p. ex., herpes sim¬ 
ples), fiingicas ou parasiticas (p. ex., cisticercose) 
(Capitulo 4) tambem podem causar convulsoes. Con- 
vulsoes em pacientes com Aids costumam estar rela- 
cionadas a demencia associada ao HIV, mas tambem 
podem ocorrer com meningite por toxoplasmose ou 
meningite criptococica. 

^ Anomalias do desenvolvimento 

Disgenesia cortical e distiirbios da migra^ao neuro¬ 
nal podem predispor a epilepsia. 

DISTURBIOS SISTEMICOS 

Disturbios metabolicos e outros disturbios sistemicos, 
incluindo overdose e sindromes de abstinencia de dro- 
gas e farmacos, podem estar associados a convulsoes 
que melhoram com a corre^ao da anormalidade sub- 
jacente. Nesses casos, o paciente nao e considerado 
portador de epilepsia. 

1. Hipoglicemia (Capitulo 4) pode produzir con¬ 
vulsoes, especialmente com niveis sericos de 
glicose de 20 a 30 mg/dL, mas as manifesta^oes 
neurologicas da hipoglicemia tambem estao rela- 
cionadas com a taxa de queda dos niveis sericos 
de glicose. 

2. Hiponatremia (Capitulo 4) pode estar associada 
a convulsOes com niveis sericos de sodio inferio- 
res a 120 mEq/L ou niveis mais altos apos um de- 
clinio rapido. 

3. Estados hiperosmolares, incluindo a hiperglice- 
mia hiperosmolar nao cetotica (Capitulo 4) e a 
hipernatremia, podem levar a convulsoes quan- 
do a osmolaridade sorologica aumenta acima de 
aproximadamente 330 mOsm/L. 

4. Hipocalcemia (Capitulo 4) com niveis sericos de 
calcio na varia^ao de 4,3 a 9,2 mg/dL pode pro¬ 
duzir convulsoes com ou sem tetania. 

5. Uremia (Capitulo 4) pode causar convulsoes, em 
especial quando se desenvolve rapidamente, mas 
esta tendencia esta pouco correlacionada com os 
niveis sericos absolutos de ureia. 

6. Encefalopatia hepatica (Capitulo 4) algumas ve- 
zes e acompanhada de convulsoes generalizadas 
ou multifocais. 

7. Porfiria e um disturbio da biossintese da heme, 
que produz neuropatia (Capitulo 9) e convulsoes. 
As convulsoes podem ser dificeis de tratar, pois a 
maior parte dos anticonvulsivantes pode exacer- 
bar anormalidades metabolicas. Relatos de casos 


atestam a seguran^a e a eficacia de gabapentina, 
oxcarbamazepina e levetiracetam na porfiria. 

8. Overdose de drogas e farmacos pode exacerbar a 
epilepsia ou causar convulsoes em pacientes nao 
epilepticos. Convulsoes tonico-clonicas genera¬ 
lizadas sao mais comuns, mas convulsoes focais 
ou parciais multifocais tambem podem ocorrer. 
As drogas e os farmacos mais frequentemente 
associados com convulsoes sao antidepressivos, 
antipsicoticos, cocaina, insulina, isoniazida, lido- 
caina e metilxantinas (Tabela 12-2). 

9. Abstinencia de drogas e farmacos, especialmen¬ 
te abstinencia de etanol ou farmacos sedativos 
(Capitulo 4), pode estar acompanhada de uma 
ou mais convuls5es tonico-clonicas generaliza¬ 
das, que costumam se resolver espontaneamente. 
A abstinencia alcoolica ocorre dentro de 48 bo¬ 
ras apos o cessamento ou a redu^ao da ingestao 
de alcool em 90% dos casos, sendo caracterizada 
por breves rajadas de uma a seis crises, que se re- 
solvem dentro de 12 horas. A abstinencia aguda 
de farmacos sedativos tambem pode produzir 
convulsoes em pacientes habituados a mais de 
600 a 800 mg de secobarbital ou a doses equiva- 
lentes de outros sedativos de a^ao curta. Crises 
de abstinencia de farmacos sedativos normal- 
mente ocorrem 2 a 4 dias apos a abstinencia, mas 

Tabela 12-2 Principais categorias de farmacos 
relacionadas a convulsoes 

Antibioticos (quinolonas, penicilinas, isoniazida) 

Anticolinesterases (organofosforados, fisostigmina) 

Antidepressivos (triciclicos, monociclicos, heterociclicos, 
inibidores seletivos da recaptacao da serotonina) 

Anti-histaminicos 

Antipsicoticos (fenotiazinas, butirofenonas, atipicos) 
Quimioterapicos (etoposideo, ifosfamida, cisplatina) 
Ciclosporina, FK 506 (tacrolimus) 

Agentes hipoglicemiantes (incluindo insulina) 

Solucoes hiposmolares parenterais 
Litio 

Anestesicos locais (bupivacaina, lidocaina, procaina, eti- 
docaina) 

Metilxantinas (teofilina, aminofilina) 

Analgesicos narcoticos (fentanil, meperidina, pentazocina, 
propoxifeno) 

Fenciclidina 

Simpatomimeticos (anfetaminas, cocaina, ecstasy^ efe- 
drina, fenilpropanolamina, terbutalina) 

^Metilenodioximetanfetamina (MDMA). 
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podem ocorrer apos uma semana. Convulsoes 
focais raramente sao decorrentes de abstinencia 
alcoolica ou de farmacos sedativos isoladamente; 
elas sugerem uma lesao cerebral focal adicional, 
que requer avalia^ao. 

10. Isquemia cerebral global (Capltulo 13) decor- 
rente de parada cardlaca, arritmias cardlacas ou 
hipotensao pode produzir alguns movimentos 
tonicos ou tonico-clonicos que lembram uma 
convulsao, mas esses movimentos provavelmente 
reflitam uma atividade anormal do tronco cere¬ 
bral e nao convulsoes. A isquemia global tambem 
pode estar associada com mioclonia espontanea 
(Capitulo 11) ou, depois do retorno da conscien- 
cia, com mioclonia precipitada pelo movimento 
(mioclonia de a^ao). Convulsoes tonico-clonicas 
parciais ou generalizadas tambem ocorrem; elas 
podem se manifestar apenas por movimentos su- 
tis da face e dos olhos e devem ser reconhecidas 
e tratadas. No entanto, convulsoes isoladas apos 
uma isquemia cerebral global nao indicam, ne- 
cessariamente, um prognostico ruim. 

11. Encefalopatia hipertensiva (Capitulo 4) pode 
ser acompanhada de convulsoes tonico-clonicas 
generalizadas ou parciais. 

12. A eclampsia refere-se a ocorrencia de convul¬ 
soes ou coma em mulheres gravidas com hiper- 
tensao, proteinuria e edema (pre-eclampsia). 
Como na encefalopatia hipertensiva em mu¬ 
lheres nao gravidas, edema cerebral, isquemia 
e hemorragia podem contribuir com complica- 
9 oes neurologicas. O sulfato de magnesio tern 
sido amplamente usado para o tratamento de 
convulsoes por eclampsia e, para este proposito, 
pode ser superior aos anticonvulsivantes como a 
fenitoina. 

13. Hipertermia pode resultar de infec^ao, exposi- 
^ao (insola^ao), lesoes hipotalamicas ou uso de 
farmacos como a fenciclidina, assim como agen- 
tes anticolinergicos ou neurolepticos (sindrome 
neuroleptica maligna; Capitulo 11) e agentes 
anestesicos inalantes ou bloqueadores neuro- 
musculares (hipertermia maligna; Capitulo 9). 
As caracteristicas clinicas da hipertermia grave 
(42°C) incluem convulsoes, estados confusionais 
ou coma, choque e insuficiencia renal. O trata¬ 
mento consiste em antipireticos e resfriamento 
artificial, para reduzir a temperatura corporal 
imediatamente para 39°C, e anticonvulsivantes, 
alem de tratamento mais especifico (p. ex., an- 
tibioticos para infec^ao e dantrolene para hiper¬ 
termia maligna), quando indicado. Os pacientes 
que sobrevivem podem permanecer com ataxia 
como resultado da vulnerabilidade dos neuro- 
nios cerebelares a hipertermia. 


PSEUDOCRISES 

As crises que lembram convulsoes (convulsoes psi- 
cogenicas ou pseudocrises) podem ser as manifesta- 
goes de um disturbio psiquiatrico como disturbio de 
conversao, disturbio de somatiza^ao, disturbio ficticio 
com sintomas fisicos ou simula^ao. 

As pseudocrises podem ser diferenciadas por 
achados clinicos e de eletroencefalograma (EEC). 
Em pacientes com pseudocrises que lembram crises 
tonico-clonicas, pode haver um aviso e uma prepa- 
ra^ao antes do ataque; em geral nao existe uma fase 
tonica, e a fase clonica consiste em movimentos 
selvagens de contor^ao, durante os quais o paciente 
raramente se machuca ou esta incontinente. O fe- 
chamento ictal dos olhos e comum. Em algumas ins- 
tancias, existem movimentos anormais de todas as 
extremidades, sem perda da consciencia; em outras, 
o paciente grita, profere obscenidades ou apresenta 
um comportamento dirigido a um alvo durante uma 
aparente perda de consciencia. Nao existe confusao 
pos-ictal ou sinais clinicos anormais apos o ataque. 
O EEG, se registrado durante um episodio, nao 
mostra atividade epileptica organizada, e nao ocor- 
re lentifica^ao pos-ictal. O diagnostico diferencial 
deve incluir convulsoes do lobo frontal, que podem 
ser marcadas por movimentos incomuns da linha 
media (p. ex., movimentos pdvicos ou movimentos 
de pedalar) e por estados pos-ictais muito breves. 
Anormalidades ictais do EEG tambem podem nao 
ser detectadas. 

E importante ter em mente que alguns pacientes 
com pseudocrises tambem tern crises epilepticas ver- 
dadeiras, que necessitam de medica^ao anticonvulsi- 
vante, mas esta deve ser prescrita em uma dose empi- 
rica apropriada. Um encaminhamento ao psiquiatra 
pode ser util. 


CLASSIFICACAO E ACHADOS CLINICOS 


CLASSIFICACAO 

As convulsoes sao classificadas da seguinte maneira: 

^ Convulsdes generalizadas 

1. Tonico-clonica 

2. Ausencia (pequeno mal) 

3. Outros tipos (tonica, clonica, mioclonica, ato- 
nica) 

^ Crises parciais 

1. Parcial simples 

2. Parcial complexa (lobo temporal, psicomotora) 

3. Crises parciais com generaliza^ao secundaria 
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CONVULSOES GENERALIZADAS 
^ Convulsdes tonico-clonicas generalizadas 

As convulsoes tonico-clonicas generalizadas sao ata- 
ques nos quais a consciencia e perdida, geralmente 
sem aura ou outro tipo de aviso. Quando ocorre urn 
aviso, ele costuma consistir em sintomas inespecificos. 

1. Fase tonica - As manifesta^des iniciais sao a 
inconsciencia e a contra^ao tonica de todos os 
musculos dos membros durante 10 a 30 segun- 
dos, produzindo inicialmente uma flexao e de¬ 
pots uma extensao, em especial das costas e do 
pesco^o (Figura 12-2). A contra^ao tonica dos 
musculos da respira^ao pode produzir uma vo- 
caliza^ao induzida pela expira^ao (um grito ou 
gemido) e cianose, e a contra^ao dos musculos 
mastigatorios pode causar um traumatismo da 
lingua. O paciente cai e pode se lesionar. 

2. Fase clonica - A fase tonica e seguida por uma fase 
clonica (alternando contra^ao e relaxamento mus¬ 
cular), com movimentos simetricos dos membros, 
que persistem por 30 a 60 segundos ou mais. O 
esfor^o ventilatorio retorna imediatamente apos o 
cessamento da fase tonica, e a cianose desaparece. 
A boca pode espumar com saliva. Com o passar 
do tempo, os abalos musculares se tornam menos 
frequentes, ate que todo o movimento cessa e os 
musculos se tornam flacidos. O relaxamento es- 
fincteriano ou a contra^ao do musculo detrusor 
pode produzir incontinencia urinaria. 


3. Recupera^ao - Quando o paciente volta a cons¬ 
ciencia, existe confusao pos-ictal e, frequente- 
mente, cefaleia. A orienta^ao plena costuma de- 
morar 10 a 30 minutos, ou ate mais em pacientes 
com estado de mal epileptico (ver proxima se^ao) 
ou disturbios estruturais ou metabolicos preexis- 
tentes. O exame fisico durante o estado pos-ictal 
costuma ser normal na epilepsia idiopatica ou 
nas convulsoes de origem metabolica, exceto as 
respostas plantares, que podem ser transitoria- 
mente extensoras (sinal de Babinski). As pupilas 
sempre reagem a luz, mesmo quando o paciente 
esta inconsciente. 

4. Estado de mal epileptico - O estado de mal epi¬ 
leptico e definido arbitrariamente como convul¬ 
soes que continuam por mais de 30 minutos, sem 
cessar de forma espontanea, ou que recorrem fre- 
quentemente, de modo que a consciencia plena 
nao e restaurada entre os episodios sucessivos. O 
estado de mal epileptico e uma emergencia me- 
dica, pois pode levar a dano cerebral permanente 
decorrente de hiperpirexia, colapso circulatorio ou 
lesao neuronal citotoxica, caso nao seja tratado. 

^ Crises de ausencia (pequeno mal) 

Estas crises sao geneticamente transmitidas, em geral 
come^am na infancia e raramente persistem na adoles- 
cencia. Os genes ligados a epilepsia tipo ausencia in- 
cluem o canal de calcio CACNAIH, o canal de cloreto 
CLCN2 e as subunidades de receptor GABA GAGRB2. 
As crises se caracterizam por perda de consciencia bre- 




Fase clonica 


▲ Figura 12-2 Convulsao tonico-clonica generalizada, ilustrando o aspecto do paciente na fase tonica (enrijecimen- 
to) e na fase clonica (abalos). 
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ve (por 5 a 10 segundos), sem perda do tonus postural. 
Manifesta(;6es motoras sutis, como piscamento ocular 
ou leve rota^ao da cabe^a, sao comuns. Movimentos 
automaticos mais complexos (automatismos) sao inco- 
muns. A orienta^ao plena ocorre imediatamente apos 
a crise cessar. 

Podem ocorrer ate varias centenas de crises ao 
dia, levando a um comprometimento do desempe- 
nho escolar e das intera^oes sociais, de modo que 
as crian^as podem ser consideradas erroneamente 
como deficientes mentals, antes que o diagnostico 
de pequeno mal seja feito. As crises sao caracteris- 
ticamente induzidas pela hiperventila^ao. O EEG 
mostra um padrao caracteristico de tres ponta- 
-onda por segundo durante as crises (Figura 12-3). 
Na maioria dos pacientes com inteligencia normal 
e atividade no EEG de fundo normal, as crises de 
ausencia ocorrem somente na infancia; em outros 
casos, no entanto, as crises continuam na vida adul- 
ta, isoladamente ou em associa^ao com outros tipos 
de crises. 

^ Outros tipos de crises generalizadas 

Estes incluem as crises tonicas (que nao sao seguidas 
por uma fase clonica), as crises clonicas (que nao sao 
precedidas por uma fase tonica) e as crises mioclo- 
nicas. 

1. Crises tonicas se caracterizam por contra^ao 
muscular continua, que pode levar a fixa^ao dos 
membros e da musculatura axial em flexao ou 
extensao, e sao uma causa de crises de queda (ou 
drop attacks); o cessamento dos movimentos res- 
piratorios que acompanha a crise leva a cianose. 
A consciencia e perdida, mas nessas crises nao 
existe a fase clonica. 


2. Crises clonicas se caracterizam por movimentos 
clonicos repetitivos, acompanhados por perda da 
consciencia. Nao existe o componente tonico ini- 
cial. 

3. Crises mioclonicas sao caracterizadas por con- 
tra^5es subitas, rapidas, semelhantes a um cho- 
que, que podem estar localizadas em alguns mus- 
culos de uma ou mais extremidades, podendo 
apresentar uma distribui^ao mais generalizada. 
Uma epilepsia mioclonica juvenil e a causa mais 
comum, geralmente iniciando na adolescencia. 
No entanto, nem todos os abalos mioclonicos 
tern uma base epileptica, como foi discutido no 
Capitulo 11. 

Existe uma historia familiar de crises em 
um ter^o dos pacientes com crises miocloni¬ 
cas. O disturbio e geneticamente heterogeneo, 
com liga^ao em familias diferentes para genes 
de uma proteina de liga^ao de calcio EF-hand 
(EFHCl), proteina contendo dominio bromo 
(BRD2), ou canal de calcio {CACNB4), canal 
de cloreto (CLCN2), ou subunidade receptor 
GABA (GABRAl). As crises mioclonicas tam- 
bem podem estar associadas com diversos dis- 
turbios neurodegenerativos hereditarios raros, 
incluindo doen^a de Unverricht-Lundborg 
(muta^oes da cistatina B [CSTB]), doen^a de 
corpusculos de Lafora (laforina [EPM2A] ou 
muta^oes do NHL gene 1 rep eat-containing 
[NHLRCl]), lipofuscinose ceroide neuronal 
(inicio tardio na tenra infancia, inicio juvenil 
ou na idade adulta; palmitil-proteina tioestera- 
se-1 [PPTl], tripeptidil-peptidase I [TPPl], ou 
muta^oes da batenina [CLN3]), sialidose (mu- 
ta^oes da sialidase [NEUl]) e encefalomiopatia 
mitocondrial (epilepsia mioclonica com fibras 



A Figura 12-3 EEG de um paciente com crises de ausencia tipicas (pequeno mal), mostrando o aparecimento explo- 
sivo de complexos ponta-onda generalizados de 3 Hz (no centro do registro), que e bilateralmente simetrico e bissin- 
crono. Os registros com numeros impares indicam o posicionamento sobre o lado esquerdo do cranio; os numeros pares 
indicam os eletrodos colocados sobre o lado direito. 
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vermelhas rasgadas a biopsia de musculo es- 
queletico; muta^oes em qualquer um dos varies 
genes mitocondriais). 

4. Crises atonicas resultam da perda do tonus pos¬ 
tural, algumas vezes apos um abalo mioclonico, 
levando a queda ou ataque de queda. Essas crises 
sao mais comuns em disturbios do desenvolvi- 
mento como a sindrome de Lennox-Gastaut, 
que, em alguns cases, resulta de muta^oes afetan- 
do o gene mitogenio ativado proteina-quinase 10 
{MAPKIO). 

CRISES PARCIAIS 

^ Crises parciais simples 

Crises parciais simples come^am com fenomenos 
motores, sensoriais ou autonomos, dependendo da 
regiao cortical afetada. For exemplo, movimentos clo- 
nicos de um unico grupo muscular na face, em um 
membro ou da faringe podem ocorrer e podem ser 
autolimitados; podem ser recorrentes ou continues, 
ou podem se disseminar para envolver regiOes conti- 
guas do cortex motor (marcha jacksoniana). 

Os sintomas autonomos podem consistir de 
palidez, ruboriza^ao, sudorese, piloere^ao, dilata^ao 
pupilar, vomito, borborismos ou sialorreia. Os sin¬ 
tomas psiquicos incluem distor^Oes da memoria (p. 
ex., deja vu, a sensa^ao de que uma nova experiencia 
e familiar), processes de pensamento for^ados ou pro¬ 
cesses de pensamento elaborados, deficits cognitivos, 
disturbios afetivos (p. ex., medo, depressao, um senti- 
mento inadequado de prazer), alucina^oes ou ilusoes. 
Durante crises parciais complexas, a consciencia e 
preservada, a menos e ate que a descarga convulsiva 
se dissemine para outras areas cerebrais, produzindo 
crises tonico-clonicas (generaliza^ao secundaria). A 
aura e a por^ao da convulsao que precede a perda de 
consciencia e que o paciente retem na memoria. Algu¬ 
mas vezes, a aura e a unica manifesta^ao da descarga 
epileptica. 

No estado pos-ictal, um deficit neurologico focal 
como uma hemiparesia (paralisia de Todd) pode per- 
sistir por 30 minutos a 36 boras, indicando uma lesao 
cerebral focal subjacente. 

^ Crises parciais complexas 

As crises parciais complexas, antigamente denomi- 
nadas crises do lobo temporal ou psicomotoras, sao 
crises parciais nas quais a consciencia, a responsivi- 
dade ou a memoria estao comprometidas. A descar¬ 
ga convulsiva geralmente se origina no lobo tempo¬ 
ral ou no lobo frontal medial, mas pode se originar 
em qualquer lugar. Os sintomas assumem muitas 
formas, mas geralmente sao estereotipados para o 
paciente individual. Os episodios podem come^ar 


com uma aura. Sensa^oes epigastricas sao as mani- 
festa^oes de aura mais comuns, mas tambem podem 
ocorrer sintomas afetivos (medo), psiquicos {dejd 
vu) e sensoriais (alucina^oes olfatorias). A conscien¬ 
cia esta comprometida. As crises costumam persistir 
por 1 a 3 minutos. As manifesta^oes motoras das cri¬ 
ses parciais complexas sao caracterizadas por ativi- 
dade motora involuntaria coordenada, denominada 
automatismo, que toma a forma de movimentos 
orobucolinguais em cerca de 75% dos pacientes, e 
outros movimentos faciais, cervicais ou manuais em 
cerca de 50% dos casos. Sentar ou ficar em pe, me- 
xer em objetos e realizar movimentos bilaterais dos 
membros sao a^oes menos comuns. Pode ocorrer 
uma generaliza^ao secundaria. 


DIAGNOSTICO 


O diagnostico das crises tern como base o reconhe- 
cimento de um dos tipos de crises descritos anterior- 
mente. O EEG pode ser um teste confirmatorio util 
na distin^ao entre crise epileptica e outras causas de 
perda da consciencia (Figura 12-4). No entanto, um 
EEG normal ou anormal inespecifico nunca exclui 
o diagnostico de epilepsia. Caracteristicas do EEG 
especificas e que sugerem epilepsia incluem espicu- 
las anormais, descargas poliespiculares e complexes 
ponta-onda. 

Uma avalia^ao diagnostica padrao de pacientes 
com crises de inicio recente e apresentada na Tabela 
12-3. Disturbios toxicos e metabolicos que podem 
causar crises (Tabela 12-1) devem ser excluidos, 
uma vez que nao requerem medicamentos anticon- 
vulsivantes. 

Crises com um inicio claramente focal, ou aque- 
las que iniciam apos os 25 anos, requerem avalia^ao 
imediata para se excluir a presen^a de uma lesao ce¬ 
rebral estrutural. A ressonancia magnetica (RM) e es- 
sencial para esse proposito (um exame de tomografia 
computadorizada [TC] nao e adequado). Se nao for 
encontrada uma causa, a decisao de iniciar com trata- 
mento anticonvulsivante cronico deve ter como base 
a probabilidade de recorrencia. Apos uma convulsao 
tonico-clonica generalizada isolada, a recorrencia 
esperada em 3 a 4 anos e de 30 a 70% nos pacientes 
adultos nao tratados. 


TRATAMENTO 


PRINCIPIOS DO TRATAMENTO 

O tratamento deve ser dirigido para as causas das 
crises, se forem conhecidas. Crises associadas com 
disturbios metabolicos e sistemicos em geral nao 
respondem adequadamente aos anticonvulsivantes, 
mas elas cessam quando a anormalidade subjacente e 
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A Figura 12-4 EEG de urn paciente com epilepsia idiopatica (primaria generalizada). Observa-se uma atividade 
epileptiforme generalizada (oo centra) com tracado de fundo relativamente normal. Esses achados, obtidos em urn 
momento em que o paciente nao apresentava crises, apoiam o diagnostico clinico de epilepsia. Os registros com nu- 
meros impares indicam o posicionamento dos eletrodos sobre o lado esquerdo do cranio; os numeros pares indicam os 
eletrodos colocados sobre o lado direito. 


corrigida. A abstinencia aguda de alcool e de outras 
drogas sedativas produz crises autolimitadas que, em 
geral, nao requerem tratamento com farmaco anti- 
convulsivante. Traumatismo craniano agudo e outras 


Tabela 12-3 Avaliacao de uma crise de inkio recente 
em urn paciente estavel 

Historia (incluindo medicamentos em uso e exposicoes 
previas a farmacos) 

Exame fisico geral 

Exame neurologico complete 

Exames de sangue 

Glicemia de jejum 

Eletrolitos no soro 

Calcio serico 

Estudos da funcao renal 

Estudos da funcao hepatica 

Hemograma completo 

FTA-ABS no soro 

EEG (positive em 20 a 60% nos primeiros EEGs; 60 a 90% 
com EEGs repetidos) 

RM cerebral (especialmente com exame neurologico 
anormal, disturbio progressive ou inkio das crises apos os 
25 anos) 


lesoes cerebrals estruturais que resultam em crises 
devem ser rapidamente diagnosticados e tratados, e 
as crises associadas devem ser controladas por meio 
de tratamento com farmacos anticonvulsivantes. A 
epilepsia idiopatica e tratada com medica^oes anti¬ 
convulsivantes. Existem quatro principios essenciais 
ao tratamento: 

1. Estabelecimento do diagnostico de epilepsia 
antes do inicio de um tratamento medicamen- 
toso - Testes terapeuticos com medicamentos 
anticonvulsivantes, para estabelecer ou rejeitar 
um diagnostico de epilepsia, podem levar a diag- 
nosticos incorretos. 

2. Escolha do medicamento certo para o tipo de 
convulsao - Crises tipo ausencia, por exemplo, 
nao respondem a maioria dos farmacos usados 
para crises parciais complexas ou convulsoes 
tonico-clonicas generalizadas. 

3. Tratamento das crises, e nao dos niveis sericos 
do medicamento - O controle das crises e alcan- 
^ado com niveis diferentes de medicamentos em 
cada paciente. 

4. Avaliacao de um farmaco de cada vez - Na 

maioria dos casos, as crises podem ser contro¬ 
ladas com um unico medicamento. Portanto, 
come^ar um tratamento com multiplos medica¬ 
mentos pode expor os pacientes a uma toxici- 
dade aumentada, sem acrescentar um beneficio 
terapeutico. 
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FARMACOS ANTICONVULSIVANTES 

A maioria dos medicamentos anticonvulsivantes atua 
pela potencia^ao inibitoria (GABAergica) ou pela 
inibi^ao excitatoria (glutamatergica) da transmissao 
sinaptica no cerebro. Os medicamentos que atuam 
nas sinapses GABAergicas e sens alvos moleculares 
estao ilustrados na Figura 12-5; os medicamentos que 
atuam nas sinapses glutamatergicas e sens alvos mole¬ 
culares encontram-se ilustrados na Figura 12-6. 

Medicamentos anticonvulsivantes comumente 
usados, dosagens e metodos de administra^ao estao 
listados na Tabela 12-4. 


ESTRATEGIAS DE TRATAMENTO 

A maioria dos pacientes com epilepsia se encaixa em 
uma das seguintes categorias de tratamento. 

^ Convulsao unica 

A maioria dos epileptologistas nao recomenda um 
tratamento cronico com farmacos anticonvulsivantes 
apos uma unica convulsao, a menos que se encontre 
uma causa subjacente que nao seja corrigivel e que 
possa produzir convulsoes recorrentes (p. ex., um 
tumor cerebral). No entanto, convulsoes recorrentes 



▲ Figura 12-5 Locals potenciais e conhecidos de acao de farmacos anticonvulsivantes em sinapses inibitorias GA¬ 
BAergicas: (1) transportadores GABA (tiagabina); (2) GABA transaminase (vigabatrina); (3) receptores GABA (benzodia- 
zepinicos, barbituricos); e (4) receptores GABAg. Abreviaturas: GABA-T, GABA transaminase; GAT, transportador GABA; 
VG, canal ionico voltagem-dependente, de voltage-gated ion channel; (N) e (T), subtipos de canal de calcio. Os circulos 
pequenos no espaco intercelular representam moleculas GABA. (De Katzung BG, Masters SB, Trevor AJ, eds. Basic and 
Clinical Pharmacology. 11th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 
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▲ Figura 12-6 Locals potenciais e conhecidos de acao de farmacos anticonvulsivantes em sinapses excitatorias gluta- 
matergicas: ( 1 ) canals de sodio voltagem-dependentes (fenitoina, carbamazepina, lamotrigina); ( 2 ) canals de calcio volta- 
gem-dependentes (etossuximida, lamotrigina, gabapentina, pregaballna); (3) canals de potasslo voltagem-dependentes; 
(4) gllcoproteina 2A de vesicula sinaptica (levetlracetam); (5) protema-2 medladora colapsina-relaclonada; (6) receptores 
de glutamato AMPA (fenobarbltal, toplramato, lamotrigina); (7) receptores glutamatos NMDA (felbamato). Abrevlacoes: 
EAAT, transportador amlnoacldo excitatorlo, de excitatory omino acid transporter; mGluR, receptor metabotropico de glu¬ 
tamato, de metabotropic glutamate receptor; (n), (P/Q) e (T), subtipos de canal de calcio; NTFs, fatores neurotroficos, de 
neurotrophic factors. Os circulos pequenos no espaco Intercelular representam moleculas de glutamato. (De Katzung BG, 
Masters SB, Trevor AJ, eds. Basic and Clinical Pharmacology. 11th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2009.) 


necessitam de tratamento anticonvulsivante e, se tal 
tratamento for administrado, podem ser usadas as 
dosagens por via oral apresentadas na Tabela 12-4. 
Observa-se que, ao iniciar com um medicamento em 
sua dose diaria de manuten^ao, niveis sericos estaveis 
do farmaco somente sao obtidos depois de decorridas 
cerca de cinco meias-vidas. Portanto, devem ser ad- 
ministradas doses de carga para atingir prontamente 
os niveis terapeuticos do farmaco em pacientes com 
convnlsoes frequentes. 


1. Crises parciais (incluindo parciais complexas) 
ou convulsoes tonico-clonicas secundariamen- 
te generalizadas - Fenitoina, carbamazepina e 
lamotrigina sao farmacos de primeira escolha, 
apropriados para o tratamento de convulsoes 
tonico-clonicas parciais ou secundariamente ge¬ 
neralizadas. 

2. Crises generalizadas - Acido valproico e pre- 
ferido para todos os tipos de convulsoes prima- 
riamente generalizadas. Fenobarbital tambem 















Tabela 12-4 Resumo dos tratamentos com farmacos anticonvulsivantes 
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tres doses 

Lamotrigina 50,100,200 mg 25 mg duas vezes ao dia, aumentados 200 a 500 mg/dia em 12a60horas^ 5a15|jLg/mL' 

lentamente^ duas doses^ 



Tabela 12-4 Resumo dos tratamentos com farmacos anticonvulsivantes (continuacao) 
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e muito eficaz no tratamento de convulsoes 
tonico-clonicas generalizadas em adultos, mas e 
menos util no tratamento de crises parciais com- 
plexas. 

3. Crises tipo ausencia - Crises de ausencia da 
variedade pequeno mal sao tratadas com acido 
valproico ou etossuximida. O primeiro farma- 
co tern a vantagem de tambem fornecer prote- 
^ao contra convuls5es tonico-clonicas, mas tern 
causado morte decorrente de lesao hepatica em 
crian^as com menos de 10 (geralmente < 2) anos. 

4. Convulsoes mioclonicas - Estas convulsoes sao 
tratadas com acido valproico, levetiracetam, zo- 
nisamida ou clonazepam. 

Ao adquirir experiencia com anticonvulsivantes 
mais recentes (gabapentina, levetiracetam, pregaba- 
lina, vigabatrina, topiramato, tiagabina, zonisami- 
da), alguns profissionais irao encontrar indica^oes 
de monoterapia eficaz para epilepsia. Levetiracetam, 
topiramato e zonisamida tern amplos espectros con¬ 
tra epilepsias parciais e generalizadas. Oxcarbazepi- 
na pode ser usada como monoterapia para as crises 
parciais e tonico-clonicas secundariamente generali¬ 
zadas. Gabapentina, tiagabina e pregabalina devem 
ser evitadas em pacientes com convulsoes generali¬ 
zadas. 

^ Convulsdes recorrentes sob tratamento 
medicamentoso 

1. Determina^ao dos niveis sericos de farma- 

cos - Os niveis sanguineos dos farmacos anti¬ 
convulsivantes em uso pelo paciente devem ser 
determinados em amostras coletadas imediata- 
mente antes de uma dose agendada. Para uma 
unica convulsao que escapa ao controle, nao e 
obrigatoria qualquer mudan^a na medica^ao, 
mesmo que nao tenha havido uma interrup^ao 
do tratamento medicamentoso e que os niveis de 
farmacos anticonvulsivantes se encontrem na va- 
ria^ao terapeutica, mas um pequeno aumento na 
dose prescrita pode ser considerado. Se a historia 
ou os niveis sericos do farmaco sugerirem que 
o tratamento foi interrompido, o medicamento 
prescrito deve ser novamente iniciado, como se 
as convulsoes fossem novas. 

2. Mudan^a para um medicamento diferente - 
Um anticonvulsivante diferente deve ser intro- 
duzido somente se as convulsoes continuarem a 
ocorrer depois que um beneficio terapeutico ma- 
ximo tiver sido atingido com o farmaco inicial. 
Isso significa que o medicamento se encontra na 
varia^ao terapeutica e que a toxicidade do medi¬ 
camento impede aumentos posteriores da dosa- 
gem. Um anticonvulsivante que nao tiver altera- 
do a frequencia das convulsoes deve ser suspenso 


gradualmente depois que os niveis terapeuticos 
do novo medicamento tiverem sido atingidos. A 
transi^ao para uma monoterapia com um novo 
medicamento e recomendada antes de testes te- 
raptoicos com um tratamento combinado de 
dois farmacos. 

3. Tratamento de crises refratarias - Em alguns 
pacientes, as crises incapacitantes persistem a 
despeito de testes com todos os principais an¬ 
ticonvulsivantes, isolados ou em combina^ao, e 
nas doses mais elevadas que o paciente consegue 
tolerar. Quando nao se encontra uma causa tra- 
tavel, quando as convulsdes nao sao decorrentes 
de uma doen^a neurodegenerativa progressiva e 
quando o tratamento medicamentoso foi infru- 
tifero por pelo menos dois anos, deve ser con- 
siderada avalia^ao para um possivel tratamento 
cirurgico. 

A avalia^ao pre-cirurgica come^a com uma his¬ 
toria e um exame neurologico detalhados, para ex- 
plorar a causa das convulsoes e seu local de origem 
dentro do cerebro, e para documentar a adequa^ao 
das tentativas anteriores de tratamento medicamen¬ 
toso. Sao realizados exames de RM e estudos eletro- 
fisiologicos para identificar a zona epileptogenica 
dentro do cerebro. Sao usadas varias tecnicas eletro- 
fisiologicas: EEG, no qual se registra a atividade ele- 
trica cerebral de forma nao invasiva a partir do couro 
cabeludo; EEG intracraniano ou invasive, no qual a 
atividade e registrada a partir de eletrodos (eletrodos 
de profundidade) inseridos no cerebro ou posiciona- 
dos sobre a superficie cerebral (eletrodos subdurais), 
e eletrocorticografia, que envolve o registro intrao- 
peratorio da superficie cerebral. Quando e possivel 
identificar uma zona epileptogenica dessa maneira, 
e quando sua remo^ao nao ira causar qualquer com- 
prometimento neurologico, a extirpa^ao cirurgica 
pode ser indicada. 

Pacientes com crises parciais complexas origi- 
nadas de um unico lobo temporal sao os candidatos 
cirurgicos mais frequentes; a lobectomia temporal an¬ 
terior unilateral elimina as convulsdes e auras em cer- 
ca de 50% desses pacientes e reduz significativamente 
sua frequencia em outros 25%. A hemisferectomia e 
a sec^ao do corpo caloso algumas vezes sao usadas 
para o tratamento da epilepsia intratavel. A estimu- 
la^ao vagal esquerda demonstrou reduzir a frequen¬ 
cia das crises em ate 50% dos adultos e das crian^as 
com epilepsia refrataria. Os mecanismos de a^ao sao 
desconhecidos, mas as respostas aferentes do vago 
sao recebidas no micleo do trato solitario na medula e 
projetam-se amplamente. 

A estimula^ao magnetica transcraniana e a esti- 
mula^ao cerebral profunda sao tratamentos experi- 
mentais em evolu^ao. 
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^ Convulsdes multiplas ou estado de mal 
epileptico 

1. Tratamento precoce - O estado de mal epilep¬ 
tico e uma emergencia medica devida a seu po- 
tencial para causar lesao cerebral irreversivel e 
morte. 

a. Deve-se assegurar imediatamente que a via 
aerea do paciente esteja permeavel, e o pa- 
ciente deve ser posicionado para evitar a as- 
pira^ao do conteudo gastrico. 

b. Os exames laboratoriais listados na Tabela 
12-5 devem ser solicitados sem demora. 

c. Dextrose (50 mL de solu^ao a 50%) deve ser 
administrada por via intravenosa. 

d. Meningite e encefalite devem ser cogitadas, 
em especial se houver febre e presen^a de si- 
nais meningeos, e uma pun^ao lombar deve 
ser realizada (se indicada). Os pacientes tam- 
bem devem ser submetidos a uma pun^ao 
lombar se a causa das convulsoes nao tiver 


Tabela 12-5 Avaliacao emergencial de convulsoes 
seriadas ou estado de mal epileptico 

0 tratamento com anticonvulsivantes deve ser instituido 
imediatamente (Tabela 12-6), enquanto sao tomadas as 
medidas a seguir. 

Sinais vitais: 

Pressao arterial: exclui encefalopatia e cheque 

Temperatura: exclui hipertermia 

Pulso: exclui arritmia cardiaca com risco a vida 

Coleta de sangue venose para glicemia, calcio, eletrolitos, 
estudos de funcao hepatica e renal, hemograma comple¬ 
te, taxa de hemossedimentacao e toxicologia 

Insercao de urn cateter intravenoso 

Administracao de glicose (50 ml de dextrose a 50%) por 
via intravenosa 

Obtencao de qualquer historia disponivel 

Exame fisico rapido, especialmente em busca de: 

Sinais de traumatismo 

Sinais de irritacao meningea ou infeccao sistemica 
Papiledema 

Sinais neurologicos focais 

Evidencia de doenca metastatica, hepatica ou renal 

Gasometria de sangue arterial 

Puncao lombar, a nao ser que a causa das convulsoes ja 
tenha side determinada ou na presenca de sinais neurolo¬ 
gicos focais ou sinais de hipertensao intracraniana 

EEG 

Calculo da osmolaridade do soro: 2 (concentracao de s6- 
dio no soro) -p (glicose no soro/20) -p (ureia no soro/3); 
variacao normal, 270 a 290 mOsm/L 

Coleta de uma amostra de urina para toxicologia 


sido determinada, a nao ser que existam si¬ 
nais de aumento da pressao intracraniana ou 
de disfun^ao cerebral focal. Uma pleocitose 
pos-ictal e detectavel no liquido cerebrospi¬ 
nal (LCS) em cerca de 2% dos pacientes com 
uma unica convulsao tonico-clonica genera- 
lizada (e em cerca de 15% dos pacientes com 
estado de mal epileptico) na ausencia de in- 
fec^ao. A contagem de leucocitos pode ser de 
ate 80/|jlL, com predominio de polimorfonu- 
cleares ou mononucleares. O teor sorologico 
de proteina pode estar levemente aumenta- 
do, mas a concentracao de glicose e normal e 
a colora^ao de Gram e negativa. A pleocitose 
pos-ictal se resolve em 2 a 5 dias. 

2. Tratamento medicamentoso para o controle 
das convulsoes - Todo esfor^o deve ser feito para 
estabelecer um diagnostico etiologico preciso, 
para que seja possivel iniciar o tratamento do dis- 
turbio subjacente. Como a atividade convulsiva 
generalizada pode, por si so, lesionar o cerebro 
caso persista por mais de 30 minutos, o tratamen¬ 
to medicamentoso para cessar as convulsoes deve 
ser instituido imediatamente. Um esbo^o sobre 
o rapido controle farmacologico de convulsoes 
multiplas e apresentado na Tabela 12-6. 

3. Tratamento da hipertermia - As consequencias 
fisiologicas do estado de mal epileptico estao re- 
lacionadas com o aumento da atividade motora 
e com os niveis elevados de catecolaminas cir- 
culantes; elas incluem hipertermia (eleva^ao da 
temperatura para 42 a 43°C na ausencia de infec- 
Cao), acidose lactica (pH < 7,00) e leucocitose no 
sangue periferico (eleva^ao para 30.000 cdulas/ 
mL). Estes desarranjos desaparecem apos o ces- 
samento das convulsoes. Somente a hipertermia, 
da qual se sabe que aumenta o risco de lesao ce¬ 
rebral por estado de mal epileptico, requer uma 
aten^ao especifica. 

A hipertermia grave deve ser tratada com 
uma manta de refrigera^ao e, se necessario, com 
indu^ao de uma paralisia motora com agente 
bloqueador neuromuscular. Uma hipertermia 
leve ou moderada (38°C), que nao requer uma 
intervencao especifica, pode durar 24 a 48 bo¬ 
ras apos o cessamento da convulsao. A acidose 
lactica melhora espontaneamente em uma hora 
e nao deve ser tratada. Uma infeccao deve ser 
excluida. 

SUSPENSAO DE ANTICONVULSIVANTES 

Os pacientes (geralmente crian^as) com epilepsia e 
que nao apresentaram crises enquanto estiveram me- 
dicados por 2 a 5 anos podem desejar a suspensao de 
medicamentos anticonvulsivantes. Em pacientes com 
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Tabela 12-6 Tratamento medicamentoso do estado de mal epileptico em adultos 


Farmaco 

Dosagem/via de administracao 

Vantagens/desvantagens/complica0es 

Lorazepam ou 

Diazepam ou 

Diazepam gel 

0,1 mg/kg IV a uma taxa nao superior a 

2 mg/min 

10 mg IV durante dois minutos 

0,2 mg/kg por via retal 

Acao rapida. Meia-vida eficaz de 15 minutos para o diaze¬ 
pam e de 14 horas para o lorazepam. Depressao respiratoria 
abrupta ou hipotensao em 5%, especialmente quando ad- 
ministrados em combinacao. Recorrencia de crise em 50% 
dos pacientes; portanto, e necessario adicionar um farmaco 
de manutencao (fosfenitoina, fenitoina ou fenobarbital). 

Passar imediatomente para fosfenitomo ou fenitomo 

Fosfenitoina ou 
fenitoina 

1.000 a 1.500 mg (20 mg/kg) IV a 150 
mg/min em solucao salina ou dextrose 
1.000 a 1.500 mg (20 mg/kg) lenta- 
mente a uma taxa nao superior a 50 
mg/min (nao pode ser administrada em 
solucao de dextrose) 

Pico da concentracao serica 10 a 20 minutos apos infusao IV. 
Pouca ou nenhuma depressao respiratoria. Niveis de farma¬ 
cos no cerebro terapeuticos depois de ser completada a in¬ 
fusao. Eficaz como farmaco de manutencao. Podem ocorrer 
hipotensao e arritmias cardiacas. 

Se os convulsoes persistirem, pode ser odministrodo outra dose de fosfenitomo ou fenitomo, 10 mg/kg; 
se os convulsoes persistirem, possor imediotomente poro o fenoborbitol 

Fenobarbital 

1.000 a 1.500 mg (20 mg/kg) IV lenta- 
mente (50 mg/min) 

Pico de nivel cerebral dentro de 30 minutos. Eficaz como far¬ 
maco de manutencao. Depressao respiratoria e hipotensao 
sao comuns em doses mais elevadas. (Entubacao e apoio 
ventilatorio devem estar imediatamente disponiveis.) 

Se 0 fdrmoco ocimo ndo for eficoz, possor imediotomente poro onestesio gerol 

Propofol ou 

pentobarbital ou 

midazolam 

1 a 2 mg/kg IV em bolus e 2 a 10 mg/ 
kg/h como infusao 

15 mg/kg IV lentamente, seguidos de 

0,5 a 4 mg/kg/h 

0,2 mg/kg IV lentamente, seguidos de 
0,75 a 10 p.g/kg/min 

Intubacao e apoio ventilatorio necessarios. A hipotensao e 
um fator limitante. Vasopressores podem ser necessarios para 
manter a pressao arterial (dopamina ate 10 jjig/kg/min). 


IV, via intravenosa. 


uma inteligencia normal e um exame neurologico 
normal, o risco de recorrencia de convulsoes pode ser 
de 25%. Os fatores de risco para recorrencia incluem 
lentifica^oes on espiculas no EEC (o risco maximo e 
a presen^a de ambas). Quando os anticonvulsivantes 
sao retirados, e feita a retirada de um medicamento de 
cada vez, com redu^ao gradual e lenta da dose durante 
cerca de seis semanas. Recorrencias de convulsoes fo- 
ram relatadas em aproximadamente 20% das crian^as 
e 40% dos adultos depois da retirada da medica^ao; 
nesse caso, a medica^ao antes usada deve ser reins- 
tituida nos niveis que foram eficazes anteriormente. 

COMPLICACOES DA EPILEPSIA E DO 
TRATAMENTO ANTICONVULSIVANTE 

^ Complicacoes da epilepsia 

Quando o diagnostico da epilepsia e feito, o paciente 
deve ser advertido para nao trabalhar perto de ma- 
quinas em movimento ou em grandes altitudes, alem 
de ser alertado sobre os riscos de nadar desacompa- 
nhado. A questao sobre dirigir veiculos motorizados 
tambem deve ser abordada. Muitos governos estadu- 


ais americanos"^ exigem a notifica^ao quando e feito 
um diagnostico de epilepsia. 

^ Efeitos colaterais de farmacos 
anticonvulsivantes 

Os efeitos colaterais do tratamento com farmacos anti¬ 
convulsivantes estao resumidos na Tabela 12-7. Todos 
os farmacos anticonvulsivantes podem levar a discra- 
sias sanguineas, mas a carbamazepina e o acido val- 
proico foram associados com a mais alta incidencia de 
toxicidade hematologica e hepatica. For isso, um he- 
mograma completo e testes de fun^ao hepatica devem 
ser realizados antes da administra^ao desses farmacos 
e em intervalos periodicos durante todo o tratamento. 
Os autores recomendam a realizagdo desses exames duas 
vezes nas primeiras semanas a meses e, depois, a cada 6 
ou 12 meses. A carbamazepina deve ser suspensa caso 
a contagem de neutrofilos caia abaixo de 1.500/mL ou 
quando existe suspeita de anemia aplasica. O acido 
valproico deve ser suspenso caso ocorram sintomas de 


N. de R.T.: No Brasil, a notifica<;ao nao e obrigatoria. 
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Tabela 12-7 Efeitos colaterais dos farmacos anticonvulsivantes 


Farmaco 

Relacionados 
ao farmaco 

Idiossincratico 

Clonazepam 

Sedacao 

Diplopia 

Ataxia 

Disturbio com- 

portamental 

Sialorreia 


Gabapentina e 
pregabalina 

Tontura 

Fadiga 

Sensacao de 
drogado 

Ganho de peso 


Lamotrigina 

Tontura 

Ataxia 

Insonia 

Diplopia 

Erupcao cutanea em 

1 a 2% (frequencia 
aumentada no trata¬ 
mento concomitante 
com acido valproico 
e reduzida pela redu- 
cao gradual da dose) 
Sindrome de 
Stevens-Johnson 

Vigabatrina 

Sedacao 

Vertigem 

Psicose 

Contracao visual pe- 
riferica (irreversivel) 

Topiramato 

Anorexia 

Lentidao mental 

Parestesia 

Ansiedade 

Calculos renais 
Glaucoma 

Tiagabina 

Tontura 

Sedacao 

Nausea 

Erupcao 

Zonisamida 

Tontura 

Anorexia 

Nefrolitiase 

Erupcao cutanea 

Ezogabina 

Tontura 

Sonolencia 

Confusao 

Retencao urinaria 

^ Epilepsia e tratamento 


Farmaco 


Fenitoma 


Relacionados ao 
farmaco 

Diplopia 

Ataxia 

Hirsutismo 

Caracteristicas fa- 

ciais grosseiras 

Polineuropatia 

Osteoporose 

Anemia megalo- 

blastica 

Sedacao 


Idiossincratico 

Erupcao cutanea 
Febre 

Fliperplasia linfoide 
Disfuncao hepatica 
Discrasia sanguinea 

Sindrome de 
Stevens-Johnson 
Fliperplasia gen- 
gival 


Carbamazepina Diplopia 
Ataxia 
Osteoporose 
Fliponatremia 


Erupcao cutanea 
Discrasia sanguinea 
Disfuncao hepatica 
Sindrome de 
Stevens-Johnson 


Oxcarbamazepina Fliponatremia Erupcao cutanea 


Fenobarbital Sedacao 
Insbnia 


Acido valproico 


Etossuximida 


Disturbio de corn- 
portamento 
Diplopia 
Ataxia 

Desconforto in¬ 
testinal 
Tremor 
Sedacao 
Ganho de peso 
Perda de cabelos 
Trombocitopenia 

Desconforto in¬ 
testinal 
Sedacao 
Ataxia 
Cefaleia 


Erupcao cutanea 
Sindrome de 
Stevens-Johnson 


Disfuncao hepatica 
Edema periferico 

Pancreatite 


Erupcao cutanea 
Discrasia sanguinea 


hepatotoxicidade como nauseas, vomito, anorexia ou 
icterkia. A lamotrigina tern uma incidencia de 1:1.000 
de sindrome de Stevens-Johnson nas primeiras oito se- 
manas. A maioria dos farmacos anticonvulsivantes (es- 
pecialmente barbituricos) afeta a fun^ao cognitiva em 
algum grau, mesmo em doses terapeuticas. 

^ Interacao com outros farmacos 

Varios farmacos alteram a absor^ao ou o metabolismo 
de anticonvulsivantes quando administrados conco- 
mitantemente. As altera^oes nos niveis de anticonvul¬ 
sivantes estao resumidas na Tabela 12-8. Alguns anti¬ 
convulsivantes (carbamazepina, primidona, fenitoina, 
fenobarbital, topiramato, felbamato e oxcarbazepina) 
induzem o sistema do citocromo P450, que pode levar 
a uma redu^ao da eficacia dos contraceptivos orais. 


anticonvulsivante na gesta»o 

1. Efeitos teratogenicos da epilepsia - A inciden¬ 
cia de natimortos, microcefalia, retardo mental e 
disturbios convulsivos esta aumentada em crian- 
^as nascidas de maes epilepticas. 

2. Efeitos teratogenicos do tratamento anticon- 
vulsivo - A terapia anticonvulsivante durante a 
gesta^ao tambem esta associada com uma fre- 
quencia maior do que a normal de malforma- 
^oes congenitas - especialmente fenda palatina, 
labio leporino e anomalias cardiacas. Tais mal- 
forma^oes sao cerca de duas vezes mais comuns 
em filhos de maes epilepticas medicadas do que 
de maes epilepticas nao medicadas; no entanto, 
como as pacientes com epilepsia mais grave tern 
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Tabela 12-8 Algumas interacoes dos principals 
farmacos anticonvulsivantes 


Farmaco 

Niveis 

aumentados por 

Niveis 

diminuidos por 

Fenitoma 

Benzodiazepinicos 

Cloranfenicol 

Dissulfiram 

Etanol 

Isoniazida 

Fenilbutazona 

Sulfonamidas 

Topiramato 

Trimetoprim 

Varfarina 

Zonisamida 

Carbamazepina 

Fenobarbital 

Piridoxina 

Vigabatrina 

Carbamazepina 

Eritromicina 

Felbamato^ 

Isoniazida 

Propoxifeno 

Acido valproico 

Fenobarbital 

Fenitoma 

Oxcarbamazepina 

Zonisamida 

Fenobarbital 

Primidona 

Acido valproico 

- 

Acido valproico 


Topiramato 

Tiagabina 

Lamotrigina 

Fenitoma 

Carbamazepina 

Etossuximida 

Acido valproico 

- 

Clonazepam 

- 

- 

Gabapentina 

- 

- 

Lamotrigina 

Acido valproico 

Carbamazepina 

Fenobarbital 

Fenitoma 

Vigabatrina 

- 

- 

Topiramato 


Carbamazepina 

Fenitoma 

Acido valproico 

Tiagabina 

■ 

Carbamazepina 

Fenitoma 

Fenobarbital 

Zonisamida 

Lamotrigina 

Carbamazepina 

Fenitoma 

Ezogabina 

- 

Fenitoma 

Carbamazepina 


^Os niveis do composto original estao diminuidos, mas os niveis do 
metabolito ativo aumentam. 


maior probabilidade de tratamento, e dificil sa¬ 
ber se o maior fator de risco e a epilepsia ou seu 
tratamento. 

3. Diferen^as na teratogenese entre os anticon¬ 
vulsivantes - Entre os anticonvulsivantes mais 
comumente usados, o acido valproico e, em al- 
gum grau, a carbamazepina estao associados com 


uma incidencia aumentada de defeitos do tubo 
neural (2 e 0,5%, respectivamente). Fenobarbital 
e fenitoina tern certo risco teratogenico, mas a 
extensao do risco e controversa. Os riscos fetais 
dos anticonvulsivantes mais recentes ainda sao 
desconhecidos. 

4. Deficiencia de folato - Varios anticonvulsi¬ 
vantes podem reduzir o nivel serico de folatos. 
Como a deficiencia de acido folico esta associada 
com defeitos do tubo neural, todas as mulheres 
em idade fertil e que tomam farmacos antiepi- 
lepticos devem receber uma suplementa^ao de 
folato (1 mg/dia). 

5. Retirada dos anticonvulsivantes antes da gra- 
videz - Quando uma paciente epileptica que nao 
teve convulsoes por varios anos esta cogitando 
uma gravidez, deve ser feita uma avalia^ao para 
determinar quais farmacos anticonvulsivantes 
podem ser retirados com seguran^a antes da 
concep^ao. Diferente das crises tonico-clonicas 
generalizadas, as crises parciais e de ausencia re- 
presentam pouco risco para o feto, podendo ser 
possivel tolerar o controle imperfeito destas con- 
vuls5es durante a gravidez, para evitar a exposi- 
^ao fetal ao farmaco. Se o tratamento anticonvul- 
sivante e mantido durante a gravidez, e melhor 
manter o tratamento com um farmaco unico que 
tenha mostrado ser eficaz para as convulsoes da 
paciente, usando-se uma dose que evite a toxici- 
dade clinica. O estado de mal epileptico e tratado 
como descrito anteriormente para pacientes nao 
gravidas. 

6. Niveis dos anticonvulsivantes na gesta^ao - Os 

niveis plasmaticos dos farmacos anticonvulsi¬ 
vantes podem diminuir durante a gesta^ao, em 
decorrencia do aumento do metabolismo de far¬ 
macos da paciente; isso pode requerer doses mais 
altas do medicamento para manter o controle das 
convulsoes. Por isso, e importante monitorar os 
niveis dos anticonvulsivantes nesse cenario. 


PROGNOSTICO 


Apos uma convulsao unica nao provocada, somente 
um ter^o da metade dos pacientes apresentara uma 
recorrencia (ou seja, desenvolvera epilepsia). Se ocor- 
rer uma segunda convulsao, no entanto, a taxa de 
recorrencia chega perto de 75% e, portanto, os anti¬ 
convulsivantes devem ser iniciados. Com tratamento 
apropriado com medicamentos anticonvulsivantes, as 
convulsoes podem ser bem controladas, embora nem 
sempre eliminadas, na maioria dos pacientes epilepti- 
cos. No inicio do tratamento, os pacientes devem ser 
avaliados em intervalos de alguns meses, para o moni- 
toramento da frequencia das convulsoes e a realiza^ao 
dos ajustes das doses. 
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si'ncope 


Smcope e a perda episodica da consciencia, associa- 
da com perda do tonus postural. A fisiopatologia e 
distinta daquela apresentada pelas convulsoes, en- 
volvendo hipoperfusao global cerebral ou do tronco 
cerebral. As causas mais comuns de smcope sao apre- 
sentadas na Tabela 12-9. 


si'ncope vasovagal (desmaio simples) 


A smcope vasovagal ocorre em todos os grupos 
etarios. Os fatores precipitantes incluem estimu- 
la^ao emocional, dor, visao de sangue, fadiga, ins- 
trumenta^ao medica, perda sangmnea ou perma- 
nencia em pe e se movimentando durante periodos 
prolongados. Redu^oes na pressao arterial e na 
frequencia cardiaca mediadas pelo vago se combi- 
nam para produzir hipoperfusao do SNC e smcope 
subsequente. A isquemia cerebral pode resultar em 
breves movimentos tonico-clonicos. Os episodios 
vasovagais em geral come^am enquanto o pacien- 
te esta em pe ou sentado e, raramente, em uma 
posi^ao horizontal (p. ex., durante flebotomia ou 
inser^ao de dispositivo intrauterino). Um prodro- 
mo com dura^ao de 30 a 60 segundos geralmente 
precede a sincope e pode incluir cansa^o, bocejos, 
tonturas, nauseas, palidez, sudorese, saliva^ao, visao 
turva e taquicardia. 


Tabela 12-9 Causas comuns de smcope e sua 
prevalencia 



Porcentagem de 
pacientes 

Causas neuralmente mediadas 


Vasovagal 

8 a 41 

Situacionais 

Miccao 

Defecacao 

Degluticao 

Tosse 

1 a 8 

Smcope do seio carotideo 

0,45 

Hipotensao ortostatica 

4a 10 

Reducao da ejecao cardiaca 

Obstrucao do fluxo 

1 a 8 

Arritmias 

4 a 38 

Doencas neurologicas e psiquiatricas 

3 a 32 

Desconhecidas 

13 a 41 


De Simon RP. Syncope. In: Goldman & Ausiello, eds. Cecil Textbook 
of Medicine. 23rd ed. Philadelphia, PA: Saunders; 2008:2687-2691. 
Adaptada de Kapoor W. Approach to the patient with syncope. In: 
Braunwald E, Goldman L, eds. Prinnary Cardiology. 2nded. Philadel¬ 
phia, PA: Saunders; 2003. 


O paciente, que entao perde a consciencia e cai 
no chao, encontra-se palido e diaforetico, e apresenta 
dilata^ao pupilar. A respira^ao continua. Os olhos per- 
manecem abertos, e os globos oculares estao virados 
para cima. A bradicardia substitui a taquicardia quan- 
do a consciencia e perdida. Durante a inconsciencia, 
podem ocorrer movimentos anormais, em particular 
se o paciente permanecer em uma posi^ao relativa- 
mente vertical; esses movimentos sao principalmente 
tonicos ou em opistotono, mas uma atividade seme- 
Ihante a convulsoes tonico-clonicas ocasionalmente e 
observada, podendo levar a um diagnostico erroneo 
de epilepsia. A incontinencia urinaria tambem pode 
ocorrer. 

O paciente recupera a consciencia muito rapida- 
mente (20 a 30 segundos) depois de assumir a posi^ao 
horizontal, mas pode apresentar nervosismo, tontura, 
cefaleia, nauseas, palidez e sudorese residual, poden¬ 
do referir necessidade de evacuar. Um estado confu- 
sional pos-ictal, com desorienta^ao e agita^ao, nao 
ocorre ou e muito breve (< 30 segundos). A smcope 
pode recorrer, especialmente se o paciente fica em pe 
nos 30 minutos seguintes. 

Tranquiliza^ao do paciente e recomenda^oes 
para evitar os fatores precipitantes realmente sao o 
unico tratamento necessario. 

A sincope vasovagal recorrente (atualmente 
denominada smcope neurocardiogenica ou neu- 
ralmente mediada) pode ser diagnosticada durante 
o tilt-test. A bradicardia e a hipotensao podem ser 
melhoradas por expansao de volume (fludrocortiso- 
na, 0,1 a 1 mg/dia), por bloqueio p-adrenergico, ou 
com o inibidor seletivo da recapta^ao da serotonina, 
a paroxetina (10 a 40 mg/dia); a estimula^ao artificial 
e ineficaz. 


SINCOPE CARDIOVASCULAR 


Uma causa cardiovascular e sugerida quando a smco¬ 
pe ocorre em uma posi^ao reclinada, durante ou apos 
exercicio fisico, ou em um paciente com doen^a car¬ 
diaca conhecida. Perda de consciencia relacionada a 
doen^a cardiaca e decorrente de uma queda abrupta 
na eje^ao cardiaca, com hipoperfusao cerebral resul- 
tante. Tal disfun^ao cardiaca pode resultar de parada 
cardiaca, disturbios do ritmo (bradiarritmias ou ta- 
quiarritmias), obstru^ao do fluxo ou eje^ao cardiaca, 
shunts intracardiacos da direita para a esquerda, aneu- 
rismas dissecantes de aorta ou embolia pulmonar 
aguda (Tabela 12-10). 

PARADA CARDIACA 

Parada cardiaca (fibrila^ao ventricular ou assistolia) 
decorrente de qualquer causa ira resultar em perda da 
consciencia em 3 a 5 segundos, se o paciente estiver 
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Tabela 12-10 Causas cardiovasculares da smcope 

Parada cardi'aca 

Arritmias cardiacas 

Taquiarritmias 

Supraventricular 

Taquicardia atrial paroxistica 
Flutter atrial 
Fibrilacao atrial 

Taquicardia juncional acelerada 
Ventricular 

Taquicardia ventricular 
Fibrilacao ventricular 

Prolapso de valva mitral (sindrome do clique sistolico) 
Sindromes do intervalo QT longo 
Bradiarritmias 

Bradicardia sinusal 
Parada sinusal 

Bloqueio cardiaco de segundo e terceiro grau 
Insuficiencia ou mau funcionamento de marca-passo 
implantado 

Sindrome do seio doente (sindrome taquicardia-bradicardia) 
Toxicidade por farmacos (p. ex., digitalicos, quinidina, 
procainamida, propanolol, fenotiazinas, antidepressivos 
triciclicos, potassio) 

Obstru^o do influxo cardiaco 

Mixoma ou trombo atrial esquerdo 
Estenose mitral 

Pericardite constritiva ou tamponamento cardiaco 
Miocardiopatias restritivas 
Pneumotorax hipertensivo 

Obstrucao do fluxo cardiaco 

Estenose aortica 
Estenose pulmonar 
Miocardiopatia hipertrofica 

Aneurisma dissecante de aorta 

Doenca vascular pulmonar grave 

Flipertensao pulmonar 
Embolia pulmonar aguda 


em pe, ou em 15 segundos, se o paciente estiver recli- 
nado. Se a dura^ao da hipoperfusao cerebral aumen- 
tar, pode-se observar atividade semelhante a convul- 
sao, alem de incontinencia fecal e urinaria. 

TAQUIARRITMIAS 

^ Taquiarritmias supraventriculares 

As taquiarritmias supraventriculares (taquicardia 
atrial ou juncional,/fuffcr atrial ou fibrilacao atrial) 

podem ser paroxisticas ou cronicas. 

Frequencias cardiacas mais rapidas do que 160 a 
200/min reduzem a ejecao cardiaca pela redu^ao do 
periodo de enchimento ventricular ou pela indu^ao 
de uma isquemia miocardica. Taquicardia prolon- 
gada de 180 a 200 batimentos ou mais por minuto 
ira produzir smcope em 50% das pessoas normais 


na postura ereta; em pacientes com doenca cardiaca 
congenita, uma frequencia cardiaca de 135/min 
pode comprometer a eje^ao cardiaca o suficiente 
para induzir a perda da consciencia. Pacientes com 
disfun^ao do nodulo sinusal podem desenvolver 
bradicardia profunda ou ate mesmo assistolia ao fi¬ 
nal das taquiarritmias. O diagnostico e feito quando 
as arritmias sao demonstradas durante um episodio 
sintomatico. Um eletrocardiograma (EGG) continuo 
ou uma monitora^ao do paciente com Holter portatil 
podem ser necessarios; monitores de eventos desen- 
cadeados pelo paciente no inicio dos sintomas po¬ 
dem ser particularmente uteis. 

^ Taquiarritmias ventriculares 

As taquiarritmias ventriculares (taquicardia ven¬ 
tricular ou contracoes ventriculares multiformes, 
frequentes ou bigeminadas prematuras) sao en- 
contradas na monitora^ao por EGG prolongada em 
alguns pacientes com sincope. A sincope associada 
com taquicardia ventricular e caracterizada por um 
prodromo muito breve (< 5 segundos). A dura^ao 
da smcope e a dura^ao da arritmia estao intimamen- 
te ligadas. Gontra^oes ventriculares prematuras fre¬ 
quentes ou repetitivas por si so nao costumam coin¬ 
cide com os sintomas sincopais, mas sao preditivas 
de morte subita. 

^ Prolapso de valva mitral 

O prolapso de valva mitral (sindrome do clique 
sistolico) e um disturbio comum, associado com 
arritmias supraventriculares e ventriculares, e com 
sincope em uma pequena porcentagem dos pacien¬ 
tes. Outros sintomas incluem dor toracica nao re- 
lacionada ao exercicio, dispneia e fadiga. Arritmias 
ventriculares graves e bradicardia profunda podem 
ocorrem. O EGG pode ser normal ou apresentar al- 
tera^oes inespecificas de onda ST-T, ou contra^oes 
ventriculares prematuras frequentes. O diagnostico e 
feito por ecocardiografia. 

^ sindrome do QT longo 

A sindrome congenita do intervalo QT longo con- 
siste em arritmias ventriculares paroxisticas (fre- 
quentemente torsades de pointes), sincope e morte 
subita; essa sindrome e herdada de modo autosso- 
mico recessivo, associada com surdez, ou de modo 
autossomico dominante, sem surdez associada. Os 
genes implicados na sindrome do QT longo incluem 
canais de potassio (KCNEl, KCNE2, KCNH2, KCNJ2, 
KCNJ5, KCNQl), canais de sodio {SCN4B, SCN5A), 
canais de calcio {CACNA13), uma quinase proteina 
ancora 9 {AKAP9)y anquirina 2 {ANK2)y caveolina 3 
{CAV3) e a-1 sintrofina (SNTAl). Tambto podem 
ocorrer casos esporadicos. Quinidina, hipocalcemia 
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e hipocalemia tambem podem produzir prolonga- 
mento de QT. Casos hereditarios podem responder a 
p-bloqueadores. 

BRADIARRITMIAS 
^ Doenca do nodulo sinoatrial 

A doenca do nodulo sinoatrial (p. ex., a smdrome do 
seio doente) pode causar sincope com bradicardia 
sinusal profunda, pausas sinusais prolongadas ou pa- 
rada sinusal com ritmo atrial lento, e escape juncio- 
nal ou idioventricular. A condi^ao pode ser herdada 
como disturbio autossomico recessivo ou dominan- 
te, causado por muta^oes nos genes de sub-unidade 
alfa (SCN5A) do canal de Na^ voltagem-dependente 
tipo V e nos genes do canal de tipo 4 {HCN4), res- 
pectivamente. Os pacientes devem ser prontamente 
avaliados por um cardiologista, pois um marca-passo 
permanente e necessario em alguns casos. Na smdro¬ 
me taquicardia-bradicardia, uma forma de sindro- 
me do seio doente, podem ocorrer ambos os tipos de 
arritmia. 

^ Bloqueio cardiaco completo 

O bloqueio cardiaco completo (bloqueio atrioventri¬ 
cular de terceiro grau) e uma causa comum de bra- 
diarritmia, levando a sincope. Anormalidades perma- 
nentes da condu^ao atrioventricular sao facilmente 
percebidas em um EGG de rotina, mas anormalidades 
de condu^ao intermitentes podem nao estar presentes 
em um tra^ado aleatorio. Um intervalo PR normal em 
um EGG obtido apos um episodio nao exclui o diag- 
nostico de bloqueio cardiaco completo transitorio. 

Os pacientes com sincope e bloqueio cardiaco 
completo ou presumido devem ser imediatamente 
hospitalizados. Pacientes com infartos miocardicos 
inferiores agudos tern alto risco de bloqueio atrioven¬ 
tricular. 

OBSTRUCAO DO INFLUXO CARDIACO 

Mixomas atriais ou ventriculares e trombos atriais 
geralmente se apresentam com eventos embolicos, 
mas tambem podem produzir uma obstru^ao de in- 
fluxo ou de eje^ao ventricular esquerda, que resulta 
em uma redu^ao subita da eje^ao cardiaca, seguida 
de sincope. Uma historia de sincope que ocorre com 
mudan^a postural e classica, mas incomum. A ecocar- 
diografia pode confirmar o diagnostico. A remo^ao 
cirurgica do mixoma esta indicada. 

Quando existe pericardite constritiva ou tam- 
ponamento pericardico, qualquer manobra ou far- 
maco que reduza a frequencia cardiaca ou o retorno 
venoso pode resultar em eje^ao cardiaca inadequada 
subita e sincope. 


OBSTRUCAO DO FLUXO CARDIACO 
^ Estenose aortica 

Perda de consciencia decorrente de estenose aorti¬ 
ca grave, congenita ou adquirida, geralmente ocorre 
apos exercicio e costuma estar associada com disp- 
neia, angina e sudorese. A fisiopatologia pode envol- 
ver insuficiencia ventricular aguda, resultando em 
hipoperfusao coronaria e fibrila^ao ventricular sub- 
sequente, ou aumento subito na pressao ventricular 
esquerda, que estimula barorreceptores, levando a va- 
sodilata^ao periferica. A ecocardiografia pode ajudar 
a confirmar o diagnostico. 

A estenose aortica sintomatica requer uma troca 
valvar sem tratamento. A sobrevida apos uma sincope 
por estenose aortica e de 18 meses a 3 anos. 

^ Estenose pulmonar 

Uma estenose pulmonar grave pode produzir sincope, 
especialmente apos o exercicio. Um processo hemodi- 
namico similar aquele que ocorre na estenose aortica 
e responsavel pelo quadro clinico. 

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA 

A miocardiopatia hipertrofica compreende um gru- 
po de miocardiopatias congenitas, herdadas como 
disturbios autossomicos dominantes de gravidade 
variavel. Muitos genes diferentes foram implicados. 
Os sintomas geralmente come^am entre a segunda e 
a quarta decada de vida. A dispneia e a queixa mais 
comum de apresenta^ao, mas a sincope ocorre em 
30% dos pacientes, sendo a queixa de apresenta^ao 
em 10% dos casos. A sincope se desenvolve carac- 
teristicamente durante o exercicio, mas tambto 
podem ocorrer episodios ortostaticos e pos-tosse. A 
sincope pode ser decorrente de obstru^ao do fluxo 
ventricular esquerdo, obstru^ao do influxo ou arrit- 
mias transitorias. O diagnostico pode ser confirma- 
do por ecocardiografia. O propanolol pode controlar 
os sintomas. 

ANEURISMA DISSECANTE DE AORTA 

Gerca de 5 a 10% dos pacientes com dissec^oes aorti- 
cas agudas apresentam sincope isolada; outras anor¬ 
malidades neurologicas podem ou nao estar presen¬ 
tes. Em 15% dos pacientes, a dissec^ao e indolor. 

HIPERTENSAO PULMONAR E 
EMBOLIA PULMONAR 

A sincope, muitas vezes durante o exercicio, pode ser 
o sintoma de apresenta^ao da hipertensao pulmonar. 
Uma historia de dispneia aos exercicios e comum, e 
a gasometria mostra hipoxemia, mesmo em repouso. 
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A sincope e o sinal de apresenta^ao em cerca de 20% 
dos pacientes que apresentam embolia pulmonar ma- 
ci^a. Apos a recupera^ao, esses pacientes costumam se 
queixar de dor toracica pleuritica, dispneia e apreen- 
sao. Taquicardia, hipotensao, taquipneia e hipoxemia 
arterial frequentemente acompanham esses grandes 
embolos. 


SINCOPE CEREBROVASCULAR 


A doen^a cerebrovascular (Capitulo 13) e uma causa 
frequentemente suspeitada, mas na realidade e uma 
causa incomum de inconsciencia episodica. 

INSUFICIENCIA DA ARTERIA BASILAR 

Ataques isquemicos transitorios da arteria basilar em 
geral ocorrem apos a sexta decada de vida. O comple- 
xo sintomatico de diplopia, vertigem, disfagia, disar- 
tria, diversos sintomas sensoriais ou motores, ataques 
de queda e cefaleias occipitais sugere isquemia difusa 
do tronco cerebral. Os ataques normalmente sao de 
inicio subito e dura^ao breve (segundos a minutos), 
mas, quando a consciencia e perdida, a recupera^ao 
e prolongada (30 a 60 minutos ou mais). A incons¬ 
ciencia isolada, sem outros sintomas de isquemia 
de tronco cerebral, raramente e decorrente de insu- 
ficiencia de arteria basilar. Dois ter^os dos pacientes 
apresentam ataques recorrentes e, eventualmente, po- 
dem ocorrer acidentes vasculares cerebrais em cerca 
de um quinto dos casos. O tratamento e discutido no 
Capitulo 13. 

SINDROME DO ROUBO SUBCLAVIO 

A sindrome do roubo subclavio resulta de uma es- 
tenose subclavia ou da arteria inominada que cau¬ 
sa fluxo sanguineo retrogrado na arteria vertebral, 
desviando o fluxo do tronco cerebral e levando a 
hipoperfusao. O grau da estenose subclavia que ira 
produzir sintomas e variavel, mas mesmo estenoses 
pequenas (—40%) podem causar a sindrome em 
alguns pacientes. Quase sempre e possivel verificar 
uma diferen^a entre a pressao arterial medida nos 
dois bravos; uma redu^ao media de 45 mmHg pode 
ser encontrada na pressao sistolica no bra^o suprido 
pelo vaso estenosado. Na suspeita desse diagnosti- 
co, arteriografia e corre^ao cirurgica podem estar 
indicadas. 

ENXAQUECA 

A sincope ocorre em —10% dos pacientes com en- 
xaqueca durante a cefaleia, frequentemente ocorren- 
do durante o ato de levantar rapidamente para uma 
posi^ao em pe, sugerindo que a perda da consciencia 
seja decorrente de hipotensao ortostatica. Em alguns 


pacientes, a enxaqueca basilar da origem a sintomas 
similares aqueles dos ataques isquemicos transitorios 
da arteria basilar. O tratamento com medicamentos 
contra enxaqueca (Capitulo 6) costuma ser eficaz na 
preven^ao dos ataques. 

DOENCA DE TAKAYASU 

A doen^a de Takayasu, algumas vezes denominada 
arterite sem pulso"^, e uma panarterite dos grandes 
vasos, sendo mais comum em mulheres asiaticas. Os 
sintomas de hipoperfusao cerebral, como disturbios 
visuais, confusao e sincope sao proeminentes. Os 
fatores precipitantes incluem realizar exercicio, ficar 
em pe ou movimentar a cabe^a. O exame revela pul- 
sos braquiais diminuidos ou ausentes, com pressoes 
sanguineas baixas em ambos os bravos. A taxa de he- 
mossedimenta^ao esta moderadamente elevada no 
estagio agudo. Um tratamento com corticosteroides 
esta indicado. 

SINCOPE DO SEIO CAROTIDEO 

A sincope do seio carotideo e incomum. Os ho- 
mens sao duas vezes mais afetados que as mulheres, 
e a maioria dos individuos afetados tern mais de 60 
anos. Os farmacos conhecidos como predisponentes 
a sincope do seio carotideo incluem propanolol, di¬ 
gital e metildopa. Pressao sobre o seio carotideo por 
um colarinho apertado, uma massa cervical, linfono- 
dos cervicais aumentados em tamanho ou um tumor 
pode causar estimula^ao vagal, que inibe os nodulos 
cardiacos sinoatrial e atrioventricular, reduzindo o to¬ 
nus vascular simpatico. A bradicardia resultante ou a 
hipotensao sistemica podem, entao, produzir sincope; 
tambto podem ocorrer sincopes cardioinibitorias ou 
vasodepressivas puras. 

A sincope do seio carotideo pode ser erronea- 
mente diagnosticada quando os sintomas resultam da 
compressao de uma arteria carotida contralateral nor¬ 
mal sobre uma arteria carotida interna ocluida. Sob 
essas circunstancias, a compressao transitoria unila¬ 
teral interrompe toda a circula^ao cerebral anterior. A 
realiza^ao de massagem do seio carotideo na tentativa 
de diagnosticar sincope do seio carotideo em pacien¬ 
tes com doen^a aterosclerotica carotidea traz consigo 
um risco de emboliza^ao de material ateromatoso e, 
portanto, nao e recomendada. 


HIPOTENSAO ORTOSTATICA 


A hipotensao ortostatica ocorre mais em homens 
que em mulheres, sendo mais comum na sexta e na 


N. de T.: A doen<;a de Takayasu tambem e conhecida como 
doen^a sem pulso. 
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setima decada de vida. No entanto, ela tambem pode 
ocorrer em adolescentes. A perda da consciencia 
geralmente ocorre quando o paciente levanta rapi- 
damente para uma posi^ao em pe, permanece em 
pe sem se movimentar por um periodo prolongado 
(especialmente apos o exercicio), ou fica de pe apos 
um longo periodo reclinado (especialmente pessoas 
mais idosas). 

Muitas condi^oes podem produzir hipotensao 
ortostatica (Tabela 12-11), que geralmente resulta 
de hipovolemia ou disfun^ao autonomica. A ultima 
condi^ao tambem pode ser decorrente de farmacos, 
neuropatia autonomica ou disturbios do SNC afetan- 
do as vias simpaticas no hipotalamo, no tronco cere¬ 
bral ou na medula espinal. 

A hipotensao ortostatica tambem pode ser uma 
caracteristica de disturbios neurovegetativos. A hi¬ 
potensao ortostatica idiopatica esta associada com 
degenera^ao isolada dos neuronios simpaticos pos- 
-ganglionares. Na sindrome de Shy-Drager, a dege- 
nera^ao de neuronios simpaticos pre-ganglionares 
ocorre em combina^ao com sinais parkinsonianos, 


Tabela 12-11 Causas da hipotensao ortostatica 

Hipovolemia ou hemorragia 
Insuficiencia suprarrenal 

Hipotensao induzida por farmacos 

Antidepressivos (tricklicos) 

Anti-hipertensivos 

Bromocriptina 

Diureticos 

Levodopa 

Inibidores da monoaminoxidase 

Nitroglicerina 

Fenotiazinas 

Sildenafila 

Polineuropatias 

Neuropatia amiloide 
Neuropatia diabetica 
Smdrome de Guillain-Barre 
Neuropatia da porfiria 

Outros disturbios neurologicos 

Hipotensao ortostatica idiopatica 
Esclerose multipla 

Parkinsonismo (doenca de Parkinson e demencia com 
corpusculos de Lewy) 

Tumor de fossa posterior 

Smdrome de Shy-Drager 

Traumatismo da medula espinal com paraplegia 

Simpatectomia cirurgica 

Siringomielia/siringobulbia 

Tabes dorsalis 

Encefalopatia de Wernicke 

Falencia da bomba cardiaca 

Repouso prolongado no leito 


piramidais, cerebelares ou de neuronio motor inferior. 
Esses disturbios sao discutidos no Capitulo 11. 

O diagnostico de hipotensao ortostatica e esta- 
belecido pela demonstra^ao de uma queda na pressao 
arterial de, no minimo, 20 mmHg na pressao sistolica 
ou 10 mmHg na pressao diastolica, quando o paciente 
muda da posi^ao deitada para a posi^ao em pe por 
tres minutos. Em casos duvidosos, pode ser neces- 
sario um teste de inclina^ao da mesa. Um exame fi- 
sico geral e neurologico detalhado, alem de exames 
laboratoriais (hematocrito, sangue oculto nas fezes, 
glicemia, eletrolitos no soro, FTA-ABS, estudos da 
condu^ao nervosa), deve ser feito para determinar a 
causa do disturbio. 

Qualquer medica^ao que possa ser responsavel 
deve ser suspensa, se possivel, e o paciente deve ser 
instruido a levantar gradualmente, erguer a cabe^a da 
cama em etapas e usar meias elasticas de apoio com 
cintura alta. Outro tratamento e ditado pela causa es- 
pecifica da hipotensao. 

A fludrocortisona, um mineralocorticoide po- 
tente, tern sido eficaz em casos idiopaticos e em pa- 
cientes diabeticos, em doses iniciais de 0,1 mg/dia por 
via oral, aumentadas gradualmente, se necessario, ate 
1 mg/dia por via oral. Seu modo de a^ao nao e claro, 
mas seu beneficio pode estar relacionado ao aumento 
da responsividade a noradrenalina circulante, assim 
como ao aumento do volume plasmatico. Alternativa- 
mente, pode ser usado o agonista de receptor a-adre- 
nergico, midodrina (iniciando com 2,5 mg 2 a 3 vezes 
ao dia). 


CAUSAS DIVERSAS DE SINCOPE 


SINCOPE POR HIPERVENTILACAO 

A hiperventila^ao e uma causa frequente de desmaio 
ou tontura, mas raramente culmina em sincope. Os 
sintomas mais comuns incluem tonturas, respira^ao 
curta e ofegante, adormecimento perioral e formiga- 
mentos, alem de espasmos musculares. Os sintomas 
resultam da hipocapnia, que produz vasoconstri^ao 
cerebral e hipoperfusao do SNC. Os pacientes nor- 
malmente tern entre 20 e 40 anos, e as mulheres cos- 
tumam ser mais afetadas que os homens. O disturbio 
em geral e benigno, sendo a ansiedade um fator pre- 
cipitante importante, mas causas cardiopulmonares 
graves de hiperventila^ao ou dispneia subjetiva de- 
vem ser excluidas. Os sintomas comumente ocorrem 
na posi^ao deitada, o que pode ser util do ponto de 
vista diagnostico. Os pacientes relatam periodos de 
inconsciencia prolongada, mas, quando isso e ques- 
tionado mais detalhadamente, raramente comprova- 
-se a veracidade dessa queixa. A hiperventila^ao, a 
pedido do examinador, muitas vezes reproduz os 
sintomas. 
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SINCOPE POR TOSSE 

A smcope por tosse (tussiva) ocorre principalmente 
em homens de meia-idade com doen^a pulmonar 
obstrutiva cronica, mas tambem foi relatada em crian- 
^as. A tosse, que nao precisa ser prolongada, precede 
imediatamente a inconsciencia. A smcope por tosse 
pode ocorrer enquanto o paciente se encontra em po- 
si^ao supina. Sintomas prodromicos estao ausentes, e 
a dura^ao da inconsciencia e breve - frequentemente 
dura somente alguns segundos. Uma historia de epi- 
sodios similares e comum, e os sintomas podem ser 
reproduzidos solicitando ao paciente que tussa. A cau¬ 
sa pode ser uma redu^ao no fluxo sanguineo cerebral, 
decorrente de aumento da pressao intracraniana, que 
resulta da transmissao do aumento da pressao intrato- 
racica para o compartimento intracraniano, pelo LCS 
ou pelas conexoes venosas. A condi^ao geralmente 
e benigna, e nao existe tratamento especifico, exceto 
farmacos antitussigenos, como dextrometorfano. 

SINCOPE MICCIONAL 

A sincope miccional ocorre quase exclusivamente em 
homens, provavelmente decorrente da posi^ao em pe 
para urinar. Os episodios podem ocorrer imediatamen¬ 
te antes, durante ou apos a mic(;ao. Os episodios tern 
maior probabilidade de ocorrer a noite, apos perma- 
nencia durante longo tempo deitado dormindo, e sao 
decorrentes de um acumulo de sangue periferico, asso- 
ciado a uma bradicardia vagalmente induzida. Urinar 
na posi(;ao sentada geralmente elimina os sintomas. 

NEURALGIA GLOSSOFARINGEA 

A neuralgia glossofaringea (Capitulo 6) e uma sindro- 
me rara, caracterizada por dor intermitente, agonian- 
te e paroxistica, localizada junto ao pilar tonsilar ou, 
ocasionalmente, junto ao meato auditivo externo. A 
dor e desencadeada pelo contato ou pelo movimento 
dos pilares tonsilares, principalmente durante a de- 
gluti^ao ou a fala. A sincope resulta da ativa^ao de um 
arco reflexo glossofaringeo-vagal, produzindo uma 
bradiarritmia transitoria, que leva a hipoperfusao 
cerebral. Carbamazepina, 400 a 1.000 mg/dia por via 
oral, deve prevenir a dor e a bradicardia na maioria 
dos pacientes. 

SINCOPE PSICOGENICA 

Sincope psicogenica e um diagnostico de exclusao, 
sendo muitas vezes feito erroneamente. Caracteristi- 
cas sugestivas sao falta de qualquer prodromo, pos- 
sivel beneficio secundario, posturas e movimentos 
bizarros, palidez ausente e um periodo prolongado de 
aparente falta de responsividade. Crises psicogenicas 
raramente ocorrem quando o paciente esta sozinho 


e raramente estao associadas com incontinencia ou 
lesao. A maioria dos pacientes e jovem ou tern uma 
historia bem documentada de disturbio de conversao. 
Na ausencia de uma historia como esta, o diagnostico 
apos a terceira decada de vida e suspeito. 

Durante a inconsciencia psicogenica, o EEC e 
normal, sem a lentifica^ao que costuma ocorrer com 
hipoperfusao cerebral e que segue episodios de in¬ 
consciencia decorrentes de uma convulsao. O teste ca- 
lorico (Capitulo 3), que produz nistagmo em pacien¬ 
tes conscientes e desvio tonico do olho em pacientes 
inconscientes, pode distinguir a nao responsividade 
psicogenica de um coma causado por uma lesao me- 
tabolica ou estrutural. 
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O acidente vascular cerebral (AVC) e a quarta causa 
principal de morte nos EUA (depois de doen^a car- 
diaca, cancer e doen^a pulmonar cronica) e o dis- 
turbio neurologico incapacitante mais comum. Nos 
EUA, ocorrem cerca de 750.000 novos casos e 150.000 
mortes por AVC a cada ano. 

A incidencia de AVC aumenta com a idade, sen- 
do que cerca de dois ter^os de todos os AVCs ocorrem 
em pessoas com mais de 65 anos; a incidencia e um 
pouco maior em homens do que em mulheres, sendo 
maior em afrodescendentes do que em brancos. Os fa- 
tores de risco modificaveis para o AVC consistem em 
hipertensao sistolica ou diastolica, fibrila^ao atrial, 
diabetes, dislipidemia e falta de atividade fisica (Tabe- 
la 13-1). A incidencia de AVC diminuiu nas ultimas 
decadas, principalmente em decorrencia da melhora 
no tratamento da hipertensao. 

Os fatores geneticos tambem parecem ser im- 
portantes na patogenese dos AVCs, embora a causa 
da maioria dos AVCs provavelmente seja multifato- 
rial, envolvendo influencias poligenicas e ambientais. 
Varios disturbios mendelianos, dos quais a maioria 
consiste em disturbios raros, apresentam o AVC como 
uma das principais manifesta^oes; alguns desses dis¬ 
turbios, nos quais o gene afetado foi identificado, es- 
tao listados na Tabela 13-2. 


ABORDAGEM AO DIAGNOSTICO 


O AVC e uma sindrome marcada por quatro caracte- 
risticas principais: 

1. Inicio siibito - O inicio subito dos sintomas e 
documentado pela historia. 

2. Envolvimento focal do sistema nervoso cen¬ 
tral - O local de envolvimento do sistema ner¬ 
voso central e sugerido pela natureza dos sinais 
e sintomas, delineados mais precisamente pelo 
exame neurologico e confirmado por exames de 
imagem (tomografia computadorizada [TC] ou 
ressonancia magnetica [RM]). 

3. Ausencia de resolu^ao rapida - A dura^ao do 
deficit neurologico e documentada na historia. 
No passado, a defini^ao-padrao de AVC exigia 
que os deficits persistissem por pelo menos 24 
horas, para distinguir um AVC de um ataque is- 
quemico transitorio (discuto mais adiante). No 
entanto, qualquer indica^ao temporal e arbitra- 
ria, e o ataque isquemico transitorio geralmente 
melhora dentro de uma hora. 

4. Causa vascular - Uma causa vascular pode ser 
inferida a partir do inicio agudo dos sintomas 
e, muitas vezes, a partir da idade do paciente, 
da presen^a de fatores de risco para AVC e da 
ocorrencia de sinais e sintomas que podem ser 
atribuidos ao territorio de determinado vaso 
sanguineo cerebral. Quando isso e confirmado 


Tabela 13-1 Fatores de risco bem documentados 
para acidente vascular cerebral 


Fatores de risco nao modificaveis 


Idade avancada 
Sexo masculine 
Baixo peso ao nascer 
Etnia afrodescendente 

Historia familiar de acidente vascular cerebral 


Fatores de risco modificaveis 


Vasculares 

Hipertensao (PA > 140 mmHg sistolica ou 90 mmHg 
diastolica) 

Tabagismo 

Estenose de carotida assintomatica (> 60% diametro) 
Doenca arterial periferica 

Cardiacos 

Fibrilacao atrial (com ou sem doenca valvar) 
Insuficiencia cardiaca congestiva 
Doenca cardiaca coronariana 

Endocrinos 
Diabetes melito 

Tratamento hormonal na pos-menopausa (estrogenio 
± progesterona) 

Uso de contraceptives orais 

Metabolicos 

Dislipidemia 

Colesterol total elevado (20%) 

Colesterol HDL baixo (< 40 mg/dt) 

Obesidade (especialmente abdominal) 

Hematologicos 
Anemia falciforme 

Estilo de Vida 
Sedentarismo 


PA, pressao arterial; HDL, lipoproteina de alta densidade, de high- 
-density lipoprotein. 

^Os fatores de risco modificaveis menos bem documentados in- 
cluem enxaqueca com aura, sindrome metabdiica, consume eleva¬ 
do de alcool (> 5 drinques por dia), abuse de drogas, disturbios 
respiratdrios do sono, hiper-homocisteinemia, varios marcadores de 
hipercoagulacao (p. ex., anticardiolipina ou anticorpo antifosfolipi- 
deo), varias condicoes ou marcadores inflamatorios (p. ex., doenca 
periodontal ou proteina C-reativa) e diversas infeccoes sistemicas (p. 
ex.. Chlamydia pneufnoniae ou citomegalovirus). 

Dados de Goldstein LB, et al. Guidelines for the primary preven¬ 
tion of stroke. A guideline for healthcare professionals from the 
American Heart Association/American Stroke Association. Stroke. 
2011;42:517-584. 

pelos exames de imagem, podem ser feitas outras 
investiga^oes para identificar uma etiologia mais 
especifica, como trombose arterial, embolo car- 
diogenico ou disturbio de coagula^ao. 


INICIO AGUDO 


Os AVCs come^am abruptamente. Os deficits neuro- 
logicos podem ser maximos no inicio, como costuma 
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Tabela 13-2 Alguns disturbios monogenicos associados com acidente vascular cerebral 


Disturbio 

Gene 

Protema 

Hereditariedade 

Tipo de AVC 

Angiopatia amiloide 

APP 

Proteina precursora amiloide p A4 

AD 

HIC 

Angiopatia amiloide 

BRI 

Proteina integral de membrana 2B 

AD 

Isquemico 

Angiopatia amiloide 

CST3 

Cistatina 3 

AD 

HIC 

Sindrome da tortuosidade 
arterial 

SLC2A10 

Familia de transportador de solute 

2, membro 10 

AR 

Isquemico 

Doenca dos pequenos vasos 
cerebrais com hemorragia 

C0L4A1 

Colageno tipo IV, cadeia a-1 

AD 

HIC 

CADASIL 

N0TCH3 

Notch-3 

AD 

Isquemico 

CARASIL 

HTRA1 

HTRA serina peptidase 1 

AR 

Isquemico 

Malformacoes cavernosas 
cerebrals 1 

KRIT1 

KREV interaction trapped 1 

AD 

HIC 

Malformacoes cavernosas 
cerebrals 2 

CCM2 

Malcavernina 

AD 

HIC 

Malformacoes cavernosas 
cerebrals 3 

PDCD10 

Morte celular programada 10 

AD 

HIC 

Sindrome de Ehlers-Danlos, 
tipo IV 

C0L3A1 

Colageno tipo III, cadeia a-1 

AD 

Isquemico (dissec- 
cao arterial), HSA 
aneurismatica 

Doenca de Fabry 

GLA 

a-Galactosidase A 

XLR 

Isquemico 

Teleangiectasia hemorragi- 
ca hereditaria 

ENG 

Endoglina 

AD 

Isquemico (embolico) 

Trombofilia hereditaria 

PROC 

Proteina C 

AD 

Isquemico 

Trombofilia hereditaria 

PROS! 

Proteina S 

AD 

Isquemico 

Homocistinuria 

CBS 

Cistationina |3-sintase 

AR 

Isquemico 

Homocistinuria 

MTHFR 

Metilenotetraidrofolato-redutase 

AR 

Isquemico 

Acidemia isovalerica 

IVD 

Isovaleril-CoA-desidrogenase 

AR 

HIC 

Aciduria metilmalonica 

MUT 

Metilmalonil-CoA-mutase 

AR 

HIC, isquemico 

Sindrome de Marfan 

FBN1 

Fibrilina 1 

AD 

Isquemico 

MELAS 

Varies genes mitocondriais 

M 

Isquemico 

MERRF 

Varies genes mitocondriais 

M 

Isquemico 

Doenca de moyamoya 5 

ACTA2 

Actina do musculo liso vascular 

AD 

Isquemico 

Doenca do rim policistico 

PKD1 

Policistina 1 

AD 

HSA aneurismatica 

Acidemia propionica 

PCCA, PCCB 

Propionil-CoA-carboxilase, a ou p 

AR 

HIC, isquemico 

Vasculopatia retiniana com 
leucodistrofia cerebral 

TREX1 

3'Exonuclease reparadora 1 

AD 

Isquemico 

Anemia falciforme 

HBB 

Hemoglobina p 

AR 

Isquemico 

Amiloidose hereditaria rela- 
cionada a transtiretina 

TTR 

Transtiretina 

AD 

Isquemico 


AD, autossomica dominante; AR, autossomica recessiva; CADASIL, arteriopatia cerebral autossomica dominante com infartos subcorticais e 
leucoencefalopatia (de cerebral autosomal dominant arterlopathy with subcortical Infarcts and leukoencephalopathy); CARASIL, arteriopatia 
cerebral autossomica recessiva com infartos subcorticais e leucoencefalopatia (de cerebral autosomal recessive arterlopathy with subcortical 
Infarcts and leukoencephalopathy); HIC, hemorragia intracraniana; M, materna (mitocondrial); MELAS, miopatia mitocondrial, encefalopatia, 
acidose lactica e episodios semelhantes ao acidente vascular cerebral; MERRF, encefalopatia mitocondrial com fibras vermelhas rasgadas, 
de mitochondrial encephalopathy with ragged red fibers; HSA, hemorragia subaracndidea; XLR, recessiva ligada ao X, de X-IInked recessive. 
Dados de Online Mendelian Inheritance in Man (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim) e Tournier-Lasserve E. New players in the genetics of 
stroke. N EnglJ Med. 2002;347:1711-1712. 
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ocorrer no AVC embolico, ou podem progredir du¬ 
rante segundos a boras (ou, ocasionalmente, dias), 
como pode ocorrer com a trombose arterial progres¬ 
siva ou a embolia recorrente. 

Um AVC que esteja progredindo ativamente, 
como consequencia de um disturbio vascular sub- 
jacente (mas nao em decorrencia do edema cerebral 
associado), ou que tenha progredido ha poucos minu- 
tos, e denominado AVC em evolu^ao ou progressive 
(Figura 13-1). 

E provavel que deficits cerebrais focais que se de- 
senvolvam lentamente (durante semanas a meses) nao 
sejam decorrentes de AVCs, sendo mais sugestivos de 
outro processo, como tumor ou doen^a inflamatoria 
ou degenerativa. 





A Figura 13-1 Evolucao temporal de eventos isque- 
micos cerebrals. Um ataque isquemico transitorio (AIT) 
produz deficits neurologicos que se resolvem completa- 
mente dentro de um curto periodo, geralmente em uma 
bora. Um AVC em evolucao ou um AVC progressivo causa 
deficits que continuam a piorar, mesmo que o paciente 
seja avaliado. Um AVC complete e definido pela presenca 
de deficits persistentes, que podem ser estaveis ou es- 
tao melhorando quando o paciente e avaliado; isso nao 
implica, necessariamente, que todo o territorio vascular 
esteja afetado ou que nao tenha ocorrido melhora desde 
seu inicio. 


ENVOLVIMENTO FOCAL 


O AVC focal produz sinais e sintomas que se correla- 
cionam com a area cerebral suprida pelo vaso sangui- 
neo afetado. 

Em um AVC isquemico (discutido mais detalha- 
damente adiante), a oclusao de um vaso sanguineo in- 
terrompe o fluxo sanguineo para uma regiao cerebral 
especifica, interferindo com as fun^oes neurologicas 
dependentes da regiao, levando a um padrao de defi¬ 
cits mais ou menos estereotipado. 

A hemorragia produz um padrao menos previ- 
sivel de envolvimento focal, pois complica^des como 
aumento da pressao intracraniana, edema cerebral, 
compressao de tecido e vasos cerebrais, ou dispersao 
do sangue pelo espa^o subaracnoide ou pelos ventri- 
culos cerebrais podem comprometer a fun^ao cere¬ 
bral em locals distantes da hemorragia. 

Disturbios cerebrovasculares tambem podem 
afetar o cerebro de uma maneira mais difusa, produ- 
zindo disfun^ao cerebral global, mas o termo AVC 
nao deve ser aplicado a esses casos. Tais disturbios 
incluem isquemia cerebral global (geralmente de- 
corrente de parada cardiaca) e hemorragia subarac- 
noidea (discutida no Capitulo 6). 

Na maioria dos casos de AVCs, a historia e o 
exame neurologico fornecem informa^oes suficientes 
para a localiza^ao da lesao em um dos lados do cere¬ 
bro (p. ex., para o lado oposto da hemiparesia ou do 
deficit hemissensorial, ou para o lado esquerdo, caso 
exista uma afasia) e para a circula^ao cerebral ante¬ 
rior ou posterior. 

CIRCULACAO ANTERIOR (CAROTIDEA) 

A circula^ao cerebral anterior supre a maior parte do 
cortex cerebral e a substancia branca subcortical, os 
micleos da base e a capsula interna. Ela consiste na 
arteria carotida interna e sens ramos: a arteria coroide 
anterior, a arteria cerebral anterior e as arterias ce¬ 
rebrais medias. A arteria cerebral media, por sua vez, 
da origem aos ramos lenticuloestriados profundos e 
penetrantes (Figura 13-2). O territorio especifico de 
cada um desses vasos e apresentado na Tabela 13-3. 

Os AVCs da circula^ao anterior estao comumente 
associados com sinais e sintomas que indicam disfun- 
^ao hemisferica (Tabela 13-4), como afasia, apraxia 
ou agnosia (descritas no Capitulo 1). Esses AVCs fre- 
quentemente produzem hemiparesia, disturbios he- 
missensoriais e defeitos do campo visual, que tambem 
podem ocorrer nos AVCs da circula^ao posterior. 

CIRCULACAO POSTERIOR (VERTEBROBASILAR) 

A circula^ao cerebral posterior supre o tronco cere¬ 
bral, o cerebelo, o talamo e parte dos lobos occipitais 
e temporals. Ela consiste em um par de arterias verte- 
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Arteria carotida interna 


Arteria cerebral anterior 


Arteria cerebral media 


Arteria 

comunicante 

posterior 

Arteria cerebral posterior 
Arteria cerebelar superior 


Arteria basilar 
com ramos 
pontinos 


Arteria cerebelar 
inferior anterior 


Arteria cerebelar 
inferior posterior 

Arteria vertebral 


▲ Figura 13-2 Principals arterias cerebrals. As circulacoes cerebrals anterior e posterior compreendem arterias com 
origem anterior e posterior em relacao as arterias comunicantes posteriores, respectivamente. 0 circulo de Willis e forma- 
do pela arteria comunicante anterior e pelas arterias cerebral anterior, carotida interna, comunicante posterior e cerebral 
posterior. (Reproduzida, com permissao, de Waxman S. Clinicol Neuroanotomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 


brais, a arteria basilar e seus ramos: as arterias cere- 
belares inferiores posteriores, as arterias cerebelares 
inferiores anteriores, as arterias cerebelares superio- 
res e as arterias cerebrais posteriores (Figura 13-2). 
A arteria cerebral posterior tambem fornece os ramos 
talamoperfurados e talamogeniculados. As areas su- 
pridas por essas arterias estao listadas na Tabela 13-3. 

Os AVCs da circula^ao posterior produzem si- 
nais e sintomas de disfun^ao do tronco cerebral (Ta¬ 
bela 13-4), incluindo coma, ataques de queda (co- 
lapso subito sem perda da consciencia), vertigem, 
nauseas e vomitos, paralisias de nervo craniano, 
ataxia e deficits sensorimotores cruzados, que afe- 
tam a face de um lado do corpo e os membros do ou- 
tro lado. Tambem ocorrem hemiparesia, disturbios 
hemissensoriais e deficits do campo visual, mas estes 
nao sao especificos de AVCs da circula^ao posterior. 


DURACAO DOS DEFICITS 


Os AVCs levam a deficits neurologicos persistentes. 
Quando os sinais e sintomas da isquemia cerebral se 
resolvem completamente apos periodos mais curtos 


(em geral dentro de uma bora), usa-se o termo ataque 
isquemico transitorio (AIT) (Figura 13-1). AITs re- 
correntes com caracteristicas clinicas identicas (AITs 
estereotipados) geralmente sao causados por trombose 
ou embolia que se origina dentro da circula^ao cere¬ 
bral. AITs que diferem em carater de evento para even- 
to sugerem embolos recorrentes originados de uma 
fonte cardiaca. Embora os AITs, por si so, nao causem 
disfun^ao neurologica duradoura, e importante reco- 
nhece-Ios porque cerca de um ter^o dos pacientes com 
AITs desenvolvera um AVC dentro de cinco anos, e 
porque este risco pode ser reduzido com tratamento. 

Em alguns casos, os deficits duram um periodo 
mais longo, mas se resolvem por completo ou quase 
completamente em alguns dias; o termo deficit neu- 
roldgico isquemico reversivel (RIND, de reversible is¬ 
chemic neurologic deficit) ou AVCs menores algumas 
vezes sao usados para descrever estes eventos. 


ORIGEM VASCULAR 


Apesar de hipoglicemia, outros disturbios metaboli- 
cos, trauma e convulsoes poderem produzir deficits 
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Tabela 13-3 Territorios das principais arterias cerebrals 


Arteria 

Territorio 

Circulate anterior 

Ramos da arteria carotida interna 

Coroide anterior 

Hipocampo, globo palido, 
capsula interna inferior 

Cerebral anterior 

Cortex frontal medial e 
parietal e substancia branca 
subjacente, corpo caloso 
anterior 

Cerebral media 

Cortex frontal lateral, parie¬ 
tal, occipital e temporal e 
substancia branca subjacente 

Ramos lentkulo-estriados 

Nucleo caudado, putame, 
capsula interna superior 

Circulacao posterior 

Ramos da arteria vertebral 


Cerebelar inferior posterior 

Medula, cerebelo inferior 

Ramos da arteria basilar 


Cerebelar inferior anterior 

Ponte media e inferior, ce¬ 
rebelo anterior 

Cerebelar superior 

Ponte superior, mesencefalo 
inferior, cerebelo superior 

Cerebral posterior 

Cortex medial e temporal e 
substancia branca subjacen¬ 
te, corpo caloso posterior, 
mesencefalo superior 

Ramos talamo-perfurados 

Talamo 

Ramos talamo-geniculados 

Talamo 


focais do sistema nervoso central que iniciam subita- 
mente e duram pelo menos 24 boras; o termo AVC e 
usado apenas quando tais eventos sao causados por 
doen^as vasculares. 

O processo patologico subjacente no AVC pode 
ser uma isquemia on hemorragia, que geralmente se 
origina de uma lesao arterial. A isquemia foi respon- 
savel por cerca de 90% e a hemorragia por 10% dos 
AVCs em casos americanos e europeus tipicos. Nem 
sempre e possivel distinguir entre isquemia e hemor¬ 
ragia a partir da historia e do exame neurologico, mas 
a TC e a RM permitem um diagnostico definitivo. 

ISQUEMIA 

A interrup^ao do fluxo sanguineo para o cerebro 
priva neuronios, glia e cdulas vasculares do subs- 
trato glicose e do oxigenio. A menos que o fluxo 
sanguineo seja restaurado prontamente, isso leva 
a morte isquemica do tecido cerebral (infarto) 
dentro do nucleo isquemico, em que o fluxo nor- 


Tabela 13-4 Sinais e sintomas de isquemia da 
circulacao anterior e posterior 


Sinai ou sintoma 

Incidencia (%)^ 

Anterior 

Posterior 

Cefaleia 

25 

3 

Alteracao da consciencia 

5 

16 

Afasia^ 

20 

0 

Defeito de campo visual 

14 

22 

Diplopia^ 

0 

7 

Vertigem^ 

0 

48 

Disartria 

3 

11 

Ataques de queda^ 

0 

16 

Hemi ou monoparesia 

38 

12 

Deficit sensorial 

33 

9 


V maioria dos pacientes apresenta sinais e sintomas multiplos. 
^Caracteristicas mais uteis para a diferenciacao. 

Modificada de Hutchinson EC, Acheson EJ. Strokes: Natural History, 
Pathology and Surgical Treatment. Philadelphia, PA: Saunders; 1975. 

malmente e inferior a 20% do normal. O padrao de 
morte celular depende da gravidade da isquemia. 
Com uma isquemia leve, como na parada cardiaca 
com reperfusao, a vulnerabilidade seletiva de cer- 
tas popula^oes neuronais resulta em sua perda pre- 
ferencial. Uma isquemia mais grave produz necrose 
neuronal seletiva, na qual todos os neuronios da 
glia morrem, mas as cdulas gliais e vasculares sao 
preservadas. Uma isquemia completa e permanen- 
te, como ocorre no AVC, causa uma pan-necrose, 
afetando todos os tipos celulares. Se o paciente so- 
breviver, esta necrose leva, finalmente, a lesoes cere¬ 
brals cavitarias cronicas. 

Nos locals em que a isquemia e incompleta (20 
a 40% do normal), como na regiao fronteiri^a ou na 
zona de penumbra isquemica que circunda o nucleo 
de uma regiao cerebral isquemica, a lesao celular e 
potencialmente reversivel, e a sobrevivencia celular 
pode ser prolongada. No entanto, a menos que o flu¬ 
xo sanguineo seja restaurado (por recanaliza^ao do 
vaso ocluido ou circulacao colateral a partir de ou- 
tros vasos), as cdulas que apresentam lesao reversivel 
tambem come^am a morrer, e o infarto se expande. 
A morte do tecido penumbral esta associada com um 
resultado clinico ruim. 

Edema cerebral e outro fator determinante do 
resultado de um AVC. A isquemia leva ao edema va- 
sogenico, quando o liquido do compartimento intra¬ 
vascular vaza para o parenquima cerebral. O edema 
costuma ser maximo em cerca de 2 a 3 dias apos o 
AVC, podendo ser suficientemente grave para causar 
herniacao cerebral e obito. 
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Dois mecanismos patogenicos podem produzir 
AVC isquemico - trombose e embolia. No entanto, a 
distin^ao entre ambos muitas vezes e dificil ou impos- 
sivel de fazer com base em motivos clinicos 

► Trombose 

A trombose produz AVC por oclusao de grandes ar- 
terias cerebrals (em especial carotida interna, cerebral 
media ou basilar), de pequenas arterias penetrantes 
(como no AVC lacunar), de veias cerebrals ou de seios 
venosos. Os sintomas geralmente evoluem durante 
minutos a boras. AVCs tromboticos com frequencia 
sao precedidos de AITs, que tendem a produzir sinto¬ 
mas semelhantes, pois afetam o mesmo territorio de 
modo recorrente. 

^ Embolia 

A embolia produz AVC quando arterias cerebrals sao 
ocluidas pela passagem distal de um trombo do cora- 
^ao, do arco aortico ou das grandes arterias cerebrals. 
Embolos na circula^ao cerebral anterior ocluem, mais 
frequentemente, a arteria cerebral media ou seus 
ramos, pois cerca de 85% do sangue periferico sao 
transportados por esse vaso. Embolos na circula^ao 
cerebral posterior geralmente se alojam no apice da 
arteria basilar ou nas arterias cerebrals posteriores. 
AVCs embolicos produzem caracteristicamente defi¬ 
cits neurologicos que sao maximos no inicio do qua- 
dro. Quando os AITs precedem os AVCs embolicos, 
especialmente aqueles que se originam de uma fonte 
cardiaca, os sintomas normalmente variam entre os 
ataques, pois territorios vasculares diferentes estao 
afetados. 

HEMORRAGIA 

A hemorragia pode interferir com a fun^ao cerebral 
por meio de varios mecanismos, incluindo a des- 
trui^ao ou a compressao do tecido cerebral e a com- 
pressao de estruturas vasculares, levando a isquemia 
secundaria e edema. A hemorragia intracraniana e 
classificada por sua localiza^ao como intracerebral, 
subaracnoidea, subdural ou epidural; todas essas he- 
morragias - exceto a subdural - costumam ser causa- 
das por sangramento arterial. 

^ Hemorragia intracerebral 

A hemorragia intracerebral causa sintomas ao com- 
primir tecido adjacente (podendo, assim, produzir 
isquemia local) e, em menor extensao, ao destruir 
celulas. Diferente do AVC isquemico, a hemorragia 
intracerebral tende a causar cefaleia mais grave e de- 
pressao da consciencia, assim como deficits neuro¬ 
logicos que nao correspondem a distribui^ao de um 
vaso sanguineo isolado. 


^ Hemorragia subaracnoidea 

A hemorragia subaracnoidea leva a disfun^ao cerebral 
pela eleva^ao da pressao intracraniana, bem como 
exercendo efeitos toxicos (ainda pouco conhecidos) 
sobre o sangue subaracnoidea ou o tecido cerebral. 
Alem disso, a hemorragia subaracnoidea pode ser 
complicada por vasoespasmo (levando a isquemia), 
novo sangramento, extensao do sangue para dentro do 
tecido cerebral (produzindo um hematoma intracere¬ 
bral), ou hidrocefalia. Essa hemorragia geralmente se 
apresenta com dor de cabe^a, e nao tanto com deficits 
neurologicos focais; ela e discutida no Capitulo 6. 

^ Hemorragia subdural ou epidural 

A hemorragia subdural ou epidural produz uma 
lesao de massa, que pode comprimir o cerebro sub- 
jacente. Essas hemorragias costumam ser de origem 
traumatica e geralmente se apresentam com cefaleia 
ou altera^ao da consciencia. Como seu reconheci- 
mento e mais critico no cenario do coma, as hemorra¬ 
gias subdural e epidural sao discutidas no Capitulo 3. 


^ ISQUEMIA CEREBRAL FOCAL 
FISIOPATOLOGIA 


A fisiopatologia da isquemia cerebral focal e com- 
plexa, pois envolve um processo que se desenvolve 
durante um periodo, afeta o cerebro de modo nao 
uniforme e tern como alvo multiplos tipos celulares. 
No entanto, foram identificados varios mecanismos 
subjacentes potencialmente importantes. Esses me¬ 
canismos nao se excluem mutuamente e, em muitos 
casos, podem mesmo se refor^ar. Alguns mecanismos 
podem provocar seu maior impacto precocemente, 
enquanto outros o fazem mais tarde durante a evo- 
lu^ao do AVC. Alem disso, alguns contribuem com a 
lesao isquemica, enquanto outros promovem a sobre- 
vivencia ou o reparo tecidual. 

MECANISMOS DE LESAO 
^ Insuficiencia energetica 

Os neuronios dependem do metabolismo oxidativo 
para gerar grandes quantidades de trifosfato de ade- 
nosina (ATP, de adenosine triphosphate), necessarias 
para manter suas altas demandas energeticas. A redu- 
^ao do fluxo sanguineo interfere com o fornecimento 
de dois substratos essenciais para esse processo - oxi- 
genio e glicose - levando a queda dos niveis de ATP. 
As celulas sao capazes de compensar essa deficiencia 
parcialmente, por meio da gera^ao de ATP por uma 
via alternativa, oxigenio-dependente, ou seja, a glico- 
lise (conversao de glicose em piruvato e lactato). No 
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entanto, sem reperfusao imediata, esta estrategia e 
inadequada; as celulas deixam de funcionar normal- 
mente e podem morrer. Como outros mecanismos de 
lesao, a insuficiencia energetica e mais acentuada no 
micleo da isquemia, sendo menos acentuada na zona 
de penumbra circundante. 

^ Gradientes ionicos 

Uma das utilidades mais importantes da energia gera- 
da pelas celulas e a manuten^ao dos gradientes ioni¬ 
cos transmembrana. Com a insuficiencia energetica, 
esses gradientes sao dissipados. A Na^-K^-ATPase, 
que e responsavel por cerca de dois ter^os do gasto 
energetico neuronal, sendo responsavel pela manu- 
ten^ao de altas contra^oes intracelulares de K^, deixa 
de faze-lo. Consequentemente, o vaza das cdulas 
e despolariza cdulas adjacentes, ativando os canais io¬ 
nicos voltagem-regulados, o influxo de Ca^^ e a libe- 
ra^ao de neurotransmissores. Niveis elevados de K^, 
juntamente com o glutamato (ver adiante), tambem 
parecem causar uma dissemina^ao da depressao cor¬ 
tical, um fenomeno eletrico associado com despolari- 
za^ao neuronal e astrocitaria, que consume energia e 
pode aumentar o infarto. 

^ Desregulacao do calcio 

O Ca^^ e mantido a niveis citoplasmaticos baixos por 
meio de varios mecanismos de sequestro e extrusao. A 
eleva^ao do extracelular leva a despolariza^ao da 
membrana e desencadeia a entrada de Ca^^ atraves de 
canais de Ca^^, canais de glutamato voltagem-sensiti- 
vos e receptor-controlados, e canais receptores poten- 
ciais transitorios. O Ca^^ tambem entra por canais io¬ 
nicos acido-sensiveis ativados por produzidos por 
glicolise. O aumento do Na^ intracelular que resulta da 
perda da atividade da Na^-K^-ATPase faz o permuta- 
dor Na^-Ca^^, que normalmente exporta Ca^^ das ce¬ 
lulas contra o seu gradiente de pressao, passar a operar 
de modo reverso, importando Ca^^. A\em disso, o Ca^^ 
induz a libera^ao de Ca^^ do reticulo endoplasmatico. 

Com o aumento dos niveis de Ca^^, a capacida- 
de de tamponamento das organelas (mitocondria e 
reticulo endoplasmatico) e das proteinas de liga^ao 
de Ca^^ e superada. Proteases catabolicas, lipases e 
nucleases sao ativadas, a fun^ao mitocondrial e com- 
prometida e as vias de morte celular sao mobilizadas. 

^ Excitotoxicidade 

O termo excitotoxicidade refere-se aos efeitos patogeni- 
cos dos neurotransmissores excitatorios, especialmente 
o glutamato, sobre os neuronios centrals. A isquemia 
promove uma excitotoxicidade pela estimula^ao da 
libera^ao sinaptica (induzida por despolariza^ao) do 
glutamato neuronal, liberando glutamato pela capta^ao 
reversa do glutamato astrocitico, e ativa^ao dos canais 


de glutamato voltagem-sensitivos e receptor-controla¬ 
dos. Os receptores primariamente envolvidos na ex¬ 
citotoxicidade sao os receptores N-metil-D-aspartato 
(NMDA)-preferencial ionotropicos, especialmente 
aqueles que sao extrassinapticos e que contem uma 
subunidade NR2B. Por outro lado, acredita-se que os 
receptores sinapticos NMDA estejam envolvidos na 
neurotransmissao normal glutamato-mediada. 

O influxo de Ca^^ por canais NMDA receptor- 
-acoplados contribui com a desregulacao de Ca^^ des- 
crita anteriormente. Alem disso, esta via de entrada 
de Ca^^ esta estreitamente ligada a ativa^ao de oxido 
nitrico-sintase neuronal (NOSl, de nitric oxide syn¬ 
thase), que gera o transmissor gasoso (gasotransmis- 
sor), oxido nitrico (NO, de nitric oxide). O NO neuro- 
nalmente derivado contribui com a lesao nitrosativa, 
como sera descrito mais adiante. Em contraste, o NO 
gerado pela oxido nitrico-sintase endotelial (NOS3) 
confere uma prote^ao da isquemia, pelo menos par- 
cialmente, por suas propriedades vasodilatadoras. 

^ Lesao oxidativa e nitrosativa 

Alguns dos efeitos toxicos da isquemia sao mediados 
pela produ^ao de especies altamente reativas conten- 
do oxigenio (ROS, de reactive oxygen-containing spe¬ 
cies) e nitrogenio (RNS, de reactive nitrogen-contai¬ 
ning species). Estas incluem anion superoxido (O 2 ) e 
NO, que podem se combinar para gerar peroxinitrito 
(ONOO). Como esses compostos contem oxigenio, 
acredita-se que atuem principalmente durante a fase 
de reperfusao que segue a isquemia. Seus efeitos sao 
variados, mas incluem inibicao das enzimas e do fun- 
cionamento mitocondrial, lesao do DNA, ativa^ao 
dos canais ionicos, modificacao covalente de protei¬ 
nas e desencadeamento das vias de morte celular. 

^ Cascatas da morte celular 

A morte celular por isquemia provavelmente ocorra 
por varios mecanismos, dependendo parcialmente da 
localiza^ao e do tempo de evolu^ao. Acredita-se que 
a morte celular ocorra mais rapidamente no micleo 
do infarto e mais lentamente na zona de penumbra 
e durante a reperfusao. A morte celular rapida no mi- 
cleo isquemico e representada pela necrose, na qual as 
cdulas e as organelas se edemaciam, as membranas se 
rompem e os conteudos celulares vazam para dentro 
do espa^o extracelular. No entanto, modos mais lentos 
e mais regulados de morte celular (morte celular pro- 
gramada), que requerem energia e sintese proteica, 
podem predominar na zona de penumbra e durante 
a lesao de reperfusao. 

A forma mais bem caracterizada da morte celu¬ 
lar programada e a apoptose, que esta associada com 
atrofia celular, forma^ao de vesiculas sem ruptura 
na membrana e fragmenta^ao do DNA. A apoptose 
pode ser desencadeada por sinais extracelulares (via 
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extrinseca) ou intracelulares (via intrinseca); no AVC, 
predomina a via intrinseca. A morte celular por via 
intrinseca pode ainda ser subdividida com base na 
sua dependencia das proteases cisteina-aspartaticas 
(caspases). Tanto a morte celular caspase-dependente 
quanto a morte celular caspase-independente envol- 
vem principalmente as mitocondrias. Em ambos os 
casos, a sobrecarga de Ca^^ e o movimento de protei- 
nas proapoptoticas do citoplasma para a mitocondria 
alteram a permeabilidade da membrana mitocondrial 
externa, permitindo a libera^ao adicional de fatores 
proapoptoticos. Na morte celular caspase-dependen¬ 
te, o principal fator envolvido e o citocromo C, que 
transloca da mitocondria para o citoplasma, ativando 
a caspase-9 e, entao, a caspase executora ou caspase-3. 
Na morte celular caspase-independente, o fator de in- 
du^ao da apoptose (AIF, de apoptosis-inducing factor) 
transloca da mitocondria para o micleo, onde promo¬ 
ve a degrada^ao do DNA. 

^ Inflamacao 

A isquemia cerebral desencadeia uma resposta infla- 
matoria que envolve as celulas residentes e as celulas 
sanguineas do sistema imunologico. As primeiras in- 
cluem os astrocitos e a microglia, e as ultimas incluem 
os neutrofilos, os linfocitos e os monocitos. A infla- 
ma^ao come^a dentro dos vasos sanguineos, em res¬ 
posta a oclusao, sendo amplificada pela morte celular 
dentro do parenquima cerebral. As respostas imuno- 
logicas adaptativas aparecem posteriormente durante 
a evolu^ao. Os mediadores moleculares da inflamacao 
induzida pela isquemia incluem moleculas de adesao, 
citocinas, quimioquinas e proteases. Embora acredi- 
te-se que a resposta inflamatoria precoce a isquemia 
seja capaz de provocar lesao secundaria, os eventos 
inflamatorios subsequentes podem ser neuroproteto- 
res ou contribuir para o reparo tecidual. 

MECANISMOS DE SOBREVIVENCIA E REPARO 
^ Circulacao colateral 

A primeira linha de defesa contra a isquemia e a cir- 
cula^ao colateral que, quando adequada, e capaz de 
contornar uma oclusao arterial. A circulacao arterial 
contem numerosas vias colaterais, e a observacao de 
que os pacientes com oclusao total de um vaso prin¬ 
cipal podem eventualmente ser assintomaticos indica 
que estas vias podem ser clinicamente funcionais. No 
entanto, o fato de o AVC ocorrer indica que isso nem 
sempre acontece. Exemplos de vias colaterais para o 
fluxo sanguineo cerebral incluem: 

1. Oclusao bilateral da arteria vertebral - arteria 
espinal anterior. 

2. Oclusao da arteria carotida comum - arteria 
carotida comum contralateral via arteria carotida 


externa ipsilateral, ou arteria vertebral via arteria 
occipital ipsilateral. 

3. Oclusao da arteria carotida interna - arteria ca¬ 
rotida externa ipsilateral via arteria oftalmica ou 
circulo de Willis. 

4. Oclusao da arteria cerebral media - arteria ce¬ 
rebral posterior ou anterior ipsilateral via anasto¬ 
moses leptomeningeas. 

^ Neurotransmissores inibitorios 

Como observado anteriormente, o tecido cerebral 
isquemico caracteriza-se por excitacao excessiva, 
causada por uma combinacao de glutamato, ex- 
tracelular e outros fatores. Isto parece melhorar na 
evolucao precoce do AVC, pelo aumento da inibi^ao 
tonica, mediada por receptores GABA^ extrassinapti- 
cos. Mais tarde, no entanto, esse efeito inibitorio pode 
ser prejudicial para a recupera^ao. 

^ Resposta transcricional a hipoxia 

A resposta celular a hipoxia e mediada parcialmente 
pela proteina-l hipoxia-induzida (HIFl) e sua ativa- 
^ao transcricional de proteinas que promovem a so- 
brevivencia celular e a recupera^ao tecidual. Isto in- 
clui enzimas glicoliticas, eritropoetina (EPO) e fator 
de crescimento endotelial vascular (VEGF, de vascular 
endothelial growth factor). Alem dos seus respectivos 
efeitos sobre a eritropoiese e a angiogenese (discuti- 
das mais adiante), a EPO e o VEGF tambem exercem 
efeitos protetores diretos sobre as celulas isquemicas. 
Outras proteinas citoprotetoras, induzidas apos a is¬ 
quemia, incluem proteinas antiapoptoticas, fatores de 
crescimento e proteinas do choque termico. 

► Neurogenese 

Novos neuronios e astrocitos continuam a ser produ- 
zidos no cerebro adulto em pelo menos duas regides: 
o giro dentado do hipocampo e a regiao subventri- 
cular que circunda os ventriculos laterais. A isque¬ 
mia cerebral estimula a neurogenese, e algumas das 
celulas geradas migram da regiao subventricular para 
o estriado isquemico e o cortex cerebral. A extensao 
na qual essas cdulas novas podem substituir o grande 
mimero de cdulas perdidas apos um AVC provavel- 
mente seja limitada, mas essas celulas podem pro¬ 
mover a sobrevivencia e o reparo do tecido cerebral 
isquemico por libera^ao de fatores de crescimento, 
supressao da inflamacao ou outros efeitos. 

^ Angiogenese 

A isquemia tambem estimula o brotamento de vasos 
sanguineos existentes para melhorar o suprimen- 
to sanguineo local, que e amplamente mediado pela 
resposta hipoxica discutida antes e, especificamen- 
te, pelo VEGF. Como este processo leva pelo menos 
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alguns dias, provavelmente tenha pouco impacto na 
fase aguda do AVC, mas pode ajudar a proteger contra 
episodios isqutoicos subsequentes. 

^ Tolerancia isquemica 

Outro mecanismo pelo qual a isquemia pode prote¬ 
ger contra um novo episodio isquemico e a tolerancia 
isquemica. Nesse processo, a isquemia cerebral leve 
condiciona o tecido cerebral, tornando-o mais capaz 
de sobreviver a uma isquemia mais grave, caso ela 
ocorra apos alguns dias. A tolerancia isquemica pare- 
ce envolver altera^oes extensas na expressao de genes 
e de numerosos mediadores moleculares. 

^ Mecanismos de reparo 

A maioria dos pacientes se recupera em alguma ex- 
tensao apos um AVC, refletindo a capacidade para 
o reparo pos-isquemico espontaneo e a plasticidade 
cerebral inata. As altera^oes plasticas ocorrem na re- 
giao ao redor do infarto e em locals remotos, como 
o hemisferio cerebral contralateral, incluindo altera- 
^oes na expressao do gene, aumento da excitabilidade 
neuronal, brotamento axonal, sinaptogenese, reorga- 
niza^ao somatotopica e forma^ao de novos circuitos 
neuronals. No entanto, nem todas essas altera^oes sao, 
necessariamente, beneficas. Por exemplo, um aumen¬ 
to da ativa^ao do hemisferio contralesional pode, em 
alguns casos, refletir simplesmente uma lesao mais 
grave. 


PATOLOGIA 


INFARTO NO TERRITORIO DE GRANGES VASOS 

A inspe^ao macroscopica, um infarto recente e uma 
area cerebral edemaciada e amolecida, que normal- 
mente afeta a substancia branca e cinzenta. Micros- 
copicamente, a lesao mostra altera^oes isquemicas 
agudas nos neuronios (atrofia, microvacuoliza^ao, 
colora^ao escura), destrui^ao de cdulas gliais, necrose 
de pequenos vasos sanguineos, interrup^ao dos axo- 
nios e da mielina dos nervos, e acumulo de liquido in- 
tersticial originado de edema vasogenico. Em alguns 
casos, observa-se a presen^a de hemorragias vascula- 
res na area infartada. 

Infartos cerebrals costumam estar associados 
com edema cerebral, que e mais exuberante durante 
os primeiros 4 ou 5 dias apos o inicio. A maioria dos 
obitos que ocorrem durante a primeira semana apos 
infarto cerebral maci^o pode ser atribuida ao edema 
cerebral, com incha^o do hemisferio afetado, causan- 
do hernia^ao do giro do cingulo ipsilateral pela linha 
media, proximo a borda livre da foice dural, seguida 
por deslocamento para baixo do cerebro pela incisura 
tentorial. 


INFARTO LACUNAR 

Diferentemente dos infartos associados com vasos 
sanguineos cerebrals principals, os pequenos infar¬ 
tos lacunares resultam de lipo-hialinose de vasos de 
baixa resistencia, geralmente em pacientes com hiper- 
tensao cronica. Infartos lacunares - frequentemente 
multiplos - sao encontrados em cerca de 10% dos ce- 
rebros durante a necropsia. O aspecto patologico e o 
de pequenas cavidades, com tamanhos que variam de 
0,5 a 15 mm de diametro. 


CORRELACAO CLINICO-ANATOMICA 


O infarto na distribui^ao das diferentes arterias cere¬ 
brals costuma produzir sindromes clinicas distintas. 
O reconhecimento dessas sindromes pode facilitar o 
diagnostico anatomico e, as vezes, o diagnostico etio- 
logico, auxiliando assim na orienta^ao do tratamento. 

ARTERIA CEREBRAL ANTERIOR 
^ Anatomia 

A arteria cerebral anterior supre o cortex cerebral pa- 
rassagital (Figuras 13-3 e 13-4), que inclui porches do 
cortex motor e sensoriais relacionadas com a perna 
contralateral e a chamada bexiga inibitoria ou centro 
miccional. 

^ Smdrome cimica 

Os AVCs da arteria cerebral anterior sao incomuns, 
talvez porque os embolos dos vasos extracranianos ou 
do cora^ao sejam mais aptos a entrar na arteria cere¬ 
bral media de grande calibre, que recebe a maior por- 
^ao do fluxo sanguineo cerebral. Existe uma paralisia 
contralateral e perda sensorial afetando a perna. O 
controle voluntario da mic^ao pode estar comprome- 
tido em decorrencia da falta de inibi^ao das contra- 
goes vesicais reflexas, resultando em mic^ao. 

ARTERIA CEREBRAL MEDIA 

^ Anatomia 

A arteria cerebral media supre a maior parte do he¬ 
misferio cerebral remanescente e as estruturas sub- 
corticais profundas (Figuras 13-3 e 13-4). Os ramos 
corticais da arteria cerebral media incluem a divisao 
superior, que supre toda a representa^ao cortical mo- 
tora e sensitiva da face, da mao e do bra^o, e a area 
da linguagem expressiva (Broca) do hemisferio do- 
minante (Figura 13-5). A divisao inferior supre as 
radiances visuals, a regiao do cortex visual relacio- 
nado a visao macular e a area da linguagem recep- 
tiva (Wernicke) do hemisferio dominante. Os ramos 
lenticulo-estriados da por^ao mais proximal (tronco) 
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▲ Figura 13-3 Suprimento arterial do cortex motor primario e do cortex sensorial (incidencia lateral). A arteria 
cerebral media supre partes do cortex motor primario e do cortex sensorial relacionadas com a funcao da face e do 
braco, enquanto a arteria cerebral anterior supre partes do cortex motor primario e do cortex sensorial relacionadas com 
a funcao da perna. Isso explica por que os AVCs da arteria cerebral media afetam mais gravemente a face e o braco, 
enquanto os AVCs da arteria cerebral anterior afetam a perna. (Reproduzida, com permissao, de Waxman S. Clinical 
Neuroanotomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010. 

da arteria cerebral media suprem os nucleos da base, 
assim como as fibras motoras relacionadas com a face, 
a mao, o bra^o e a perna, quando descem no joelho e 
na perna posterior da capsula interna. 

^ Smdrome cimica 

A arteria cerebral media e o vaso mais comumente 
envolvido em grandes AVCs isquemicos. Dependen- 
do do local de envolvimento, podem ocorrer diversas 
sindromes clinicas. 

1. AVC da divisao superior resulta em hemiparesia 
contralateral que afeta a face, a mao e o bra^o, 
mas poupa a perna, e deficit hemissensorial con¬ 
tralateral na mesma distribui^ao, mas nao resulta 
em hemianopsia homonima. Quando o hemisfe- 
rio dominante esta envolvido, essas caracteristi- 
cas estao combinadas com uma afasia de Broca 
(expressiva), que se caracteriza pelo comprome- 
timento da linguagem expressiva, e a compreen- 
sao esta intacta. 

2. O AVC da divisao inferior e menos comum iso- 
ladamente e resulta em hemianopsia homonima 
contralateral, que pode ser mais densa inferior- 


) 

mente, fun^oes sensoriais corticais comprometi- 
das (p. ex., grafestesia ou estereognosia no lado 
contralateral do corpo) e disturbios do pensa- 
mento espacial (p. ex., a nao conscientiza^ao de 
que um deficit existe [anosognosia], negligencia 
e incapacidade de reconhecer membros contrala- 
terais, negligencia do lado contralateral do espa- 
^o externo, apraxia do vestir e apraxia construti- 
va). Se o hemisferio dominante estiver envolvido, 
ocorre uma afasia de Wernicke (receptiva), que 
se manifesta pelo comprometimento da com- 
preensao e da fluencia, mas frequentemente com 
uma fala sem sentido. No comprometimento do 
hemisferio dominante, pode ocorrer um estado 
confusional agudo. 

3. A oclusao junto a bifurca^ao ou trifurca^ao da 
arteria cerebral media envolve uma lesao situ- 
ada no ponto onde a arteria se divide em duas 
(superior e inferior) ou tres (superior, media e in¬ 
ferior) divisoes principais. Essa smdrome grave 
de AVC combina as caracteristicas do AVC das 
divisoes superior e inferior. Suas caracteristicas 
clinicas incluem hemiparesia contralateral e de¬ 
ficit hemissensorial envolvendo a face e o bra^o. 
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I I Arteria cerebral anterior | | Arteria cerebral media | | Arteria cerebral posterior 

▲ Figura 13-4 Suprimento arterial do cortex motor primario e do cortex sensorial (incidencia coronal). (Reproduzi- 
da, com permissao, de Waxman S. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 


mais qua a perna, hemianopsia homonima e - se 
o hemisferico dominante estiver envolvido - afa- 
sia global (uma combina^ao de afasia receptiva e 
expressiva). 

4. A oclusao do tronco da arteria cerebral me¬ 
dia ocorre proximal a origem dos ramos len- 
ticulo-estriados. Como todo o territorio da 
arteria esta afetado, este e o AVC mais devas- 
tador entre os AVCs da arteria cerebral media. 
A sindrome clinica resultante e semelhante 
aquela observada apos a oclusao junto a trifur- 
ca^ao, exceto pelo fato de que, adicionalmente, 
o infarto das fibras motoras na capsula interna 
causa uma paralisia da perna contralateral. O 
resultado e uma hemiplegia contralateral e per- 
da sensorial afetando a face, a mao, o bra^o e a 
perna. 

ARTERIA CAROTIDA INTERNA 
^ Anatomia 

A arteria carotida interna se origina no local onde a 
arteria carotida comum se divide em carotida interna 
e externa, na regiao do pesco^o. Alem dos seus ramos 
cerebral anterior e cerebral medio (discutidos previa- 
mente), a arteria carotida interna tambem da origem a 
arteria oftalmica, que supre a retina. A gravidade dos 
AVCs da arteria carotida interna e altamente variavel, 
dependendo da adequa^ao da circula^ao colateral, 
que tende a se desenvolver para compensar uma oclu¬ 
sao de evolu^ao lenta. 


^ Smdrome cimica 

A oclusao intracraniana ou extracraniana da arteria 
carotida interna e responsavel por cerca de um quinto 
dos AVCs isquemicos. Em cerca de 15% dos casos, a 
oclusao aterosclerotica progressiva da arteria carotida 
interna e precedida por AITs premonitorios ou por 
cegueira monocular transitoria, causada por isquemia 
ipsilateral da arteria retiniana. 

A oclusao da arteria carotida pode ser assintoma- 
tica. A oclusao sintomatica resulta em uma smdrome 
semelhante ao AVC da arteria cerebral media (hemi¬ 
plegia contralateral, deficit hemissensorial e hemia¬ 
nopsia homonima, alem de afasia, caso o hemisferio 
dominante esteja envolvido). 

ARTERIA CEREBRAL POSTERIOR 
^ Anatomia 

O par de arterias cerebrais posteriores se origina no 
apice da arteria basilar (Figura 13-6) e supre o cor¬ 
tex occipital, os lobos temporals mediais, o talamo e 
o mesencefalo rostral. Os embolos transportados para 
cima da arteria basilar tendem a se alojar em seu api¬ 
ce, onde podem ocluir uma ou ambas as arterias ce¬ 
rebrais posteriores. Subsequentemente, esses embolos 
podem se fragmentar e produzir sinais assimetricos 
ou irregulares de infarto da arteria cerebral posterior. 

^ sindrome cimica 

A oclusao da arteria cerebral posterior produz uma 
hemianopsia homonima afetando o campo visual 
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A Figura 13-5 Base anatomica das sindromes da arteria cerebral media. Urn AVC na distribuicao da arteria cerebral 
media causa hemiparesia afetando especialmente a face e o braco (decorrente do envolvimento da area motora pri¬ 
maria), deficit hemissensorial afetando especialmente a face e o braco (decorrente do envolvimento da area sensorial 
primaria), olhar preferencial em direcao ao hemisferio afetado (decorrente do envolvimento do campo ocular frontal), 
afasia (decorrente do envolvimento da area de Broca, da area de Wernicke ou de ambas, quando no hemisferio domi- 
nante) e hemianopsia (decorrente do envolvimento das radiacoes opticas, que conduzem para a area visual primaria). 
(Reproduzida, com permissao, de Waxman S. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 


contralateral. No entanto, a visao macular pode estar 
poupada, em decorrencia do duplo suprimento san- 
gumeo (arteria cerebral media e posterior) da por^ao 
do cortex visual representando a macula (Capitulo 
7). Em contraste com os defeitos do campo visual de- 
correntes do infarto do territorio da arteria cerebral 
media, os defeitos causados pela oclusao da arteria 
cerebral posterior podem ser mais densos superior- 
mente. Nas oclusoes proximas da origem da arteria 
cerebelar posterior junto ao nivel do mesencefalo, as 
anormalidades oculares podem incluir paralisia do 
olhar vertical, paralisia do nervo oculomotor (III), 
oftalmoplegia internuclear e desvio de inclina^ao 
vertical dos olhos. Quando a oclusao da arteria ce¬ 
rebral posterior afeta o lobo occipital do hemisferio 
dominante (que geralmente e o esquerdo), os pacien- 
tes podem apresentar afasia anomica (dificuldade de 
denominar objetos), alexia sem agrafia (incapacidade 
de ler, sem comprometimento da escrita), ou agnosia 
visual. Agnosia visual e a incapacidade de identificar 
objetos apresentados no lado esquerdo do campo vi¬ 
sual, sendo causada por uma lesao do corpo caloso, 
que desconecta o cortex visual direito das areas da lin- 
guagem do hemisferio esquerdo. O infarto bilateral da 
arteria cerebral posterior pode resultar em cegueira 
cortical, comprometimento da memoria (decorrente 
do envolvimento do lobo temporal), ou incapacidade 


de reconhecer rostos familiares (prosopagnosia), as- 
sim como diversas sindromes exoticas visuais e com- 
portamentais. 

ARTERIA BASILAR 

^ Anatomia 

A arteria basilar geralmente se origina na jun^ao das 
duas arterias vertebrais (Figura 13-6), embora em al- 
guns casos exista somente uma unica arteria vertebral. 
A arteria basilar trafega sobre a superficie ventral do 
tronco cerebral, para terminar ao nivel do mesence¬ 
falo, onde se bifurca para dar origem as arterias ce- 
rebrais posteriores (ver discussao anterior). Os ramos 
da arteria basilar suprem os lobos occipitais e tempo¬ 
rals mediais, o talamo medial, a perna posterior da 
capsula interna e todo o tronco cerebral e o cerebelo. 

^ Sindromes ch'nicas 

1. Trombose - A oclusao trombotica da arteria 
basilar (Figura 13-6) e um evento grave, muitas 
vezes incompativel com a sobrevivencia, causan- 
do sinais neurologicos bilaterais que indicam o 
comprometimento de multiplos ramos arteriais 
(Figura 13-7). A oclusao de ambas as arterias 
vertebrais (Figura 13-6) ou de uma arteria verte- 
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▲ Figura 13-6 Locals de oclusoes tromboticas e em- 
bolicas na circulacao vertebrobasilar. (A) Oclusao trombo- 
tica da arteria basilar. (B) Oclusao trombotica de ambas 
as arterias vertebrais. (C) Oclusao embolica no apice da 
arteria basilar. (D) Oclusao embolica de ambas as arterias 
cerebrals posteriores. 


bral unica produz uma sindrome semelhante. A 
oclusao temporaria de uma ou de ambas as arte¬ 
rias vertebrais tambem pode ocorrer, estando re- 
lacionada a rota^ao da cabe^a em pacientes com 
espondilose cervical e levando a sinais e sintomas 
transitorios de disfun^ao do tronco cerebral. 

Uma estenose importante ou oclusao da ar¬ 
teria vertebral pode levar a sindrome do roubo 
da subclavia, na qual o sangue passa da arteria 
vertebral para a por^ao distal da arteria subcla¬ 
via durante atividade fisica do bra^o ipsilateral. 
A sindrome e uma manifesta^ao de aterosclero- 
se generalizada, nao sendo preditiva de AVC do 
sistema vertebrobasilar. Os pacientes em geral 
sao assintomaticos, e o AVC, quando ocorre, 
normalmente e decorrente de lesoes carotideas 
coexistentes. 

A trombose basilar costuma afetar a por^ao 
proximal da arteria basilar (Figura 13-6), que 
supre a ponte. O envolvimento da por^ao dorsal 


(tegumento) da ponte produz uma paralisia uni¬ 
lateral ou bilateral do nervo abducente (VI); os 
movimentos oculares horizontals estao compro- 
metidos, mas nistagmo vertical e bobbing ocular 
podem estar presentes. As pupilas estao contrai- 
das como resultado do envolvimento de fibras 
pupilodilatadoras simpaticas descendentes na 
ponte, mas podem permanecer reativas. Hemi¬ 
plegia ou quadriplegia em geral estao presentes; 
o coma e comum. Embora a sindrome de oclusao 
basilar em um paciente inconsciente possa ser 
confundida com hemorragia pontina, uma TC 
ou RM cerebral pode diferenciar entre ambas. 

Em alguns pacientes com oclusao basilar, a 
por^ao ventral da ponte {basispontis) esta infar- 
tada e o tegumento esta poupado. Tais pacientes 
permanecem conscientes, mas quadriplegicos. A 
este quadro aplica-se o ter mo sindrome locked- 
-in (encarceramento). Os pacientes podem ser 
capazes de sinalizar que estao conscientes abrin- 
do ou movendo verticalmente os olhos quando 
solicitados. Em outros casos, um eletroencefalo- 
grama (EEC) com estimula^ao pode ser neces- 
sario para distinguir o estado locked-in (no qual o 
EEC e normal) de um coma (Capitulo 3). 

2. Embolia - Embolos pequenos o suficiente para 
passar das arterias vertebrais para dentro da ar¬ 
teria basilar de tamanho maior geralmente per¬ 
manecem presos no topo da arteria basilar, onde 
esta se bifurca formando as arterias cerebrals 
posteriores (Figura 13-6). 

A redu^ao resultante no fluxo sanguineo 
para a forma^ao reticular ascendente do me- 
sencefalo e do talamo produz perda imediata ou 
comprometimento da consciencia. Paralisias uni- 
laterais ou bilaterais do nervo oculomotor (III) 
sao caracteristicas. Hemiplegia ou quadriplegia 
com postura descerebrada ou decorticada ocorre 
em decorrencia do envolvimento dos pedunculos 
cerebrals no mesencefalo. Assim, a sindrome do 
topo da arteria basilar pode ser confundida com 
lesao mesencefalica, causada por uma hernia^ao 
uncal transtentorial. Menos comumente, um em- 
bolo pode se alojar mais proximalmente em uma 
por^ao ateromatosa estenosada da arteria basi¬ 
lar, produzindo uma sindrome indistinguivel de 
trombose basilar. 

Embolos menores podem ocluir transito- 
riamente a arteria basilar rostral antes de serem 
fragmentados, passando para dentro de ambas 
as arterias cerebrals posteriores (Figura 13-6). 
Nesses casos, podem ser infartadas por^oes do 
mesencefalo, do talamo e dos lobos temporals 
e occipitais. Quando conscientes, esses pacien¬ 
tes apresentam diversas anormalidades visuais 
(hemianopsia homonima, cegueira cortical). 
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A Figura 13-7 Suprimento arterial do tronco cerebral. (A) Mesencefalo. A arteria basilar da origem aos ramos pa- 
ramedianos que suprem o nucleo do nervo oculomotor (III) e o nucleo rubro (NR). Urn ramo maior, a arteria cerebral 
posterior, trafega lateralmente ao redor do mesencefalo, dando origem a urn ramo basal que supre o pedunculo cere¬ 
bral (PC) e a urn ramo dorsolateral que supre o trato espinotalamico (TE) e o lemnisco medial (LM). A arteria cerebral 
posterior continue (setas) para suprir o talamo, o lobo occipital e o lobo temporal medial. (B) Ponte. Os ramos para- 
medianos da arteria basilar suprem o nucleo do nervo abducente (VI) e o lemnisco medial (LM). A arteria cerebelar 
inferior anterior fornece urn ramo basal para as vias motoras descendentes na base da ponte (BP) e urn ramo dorso¬ 
lateral para o nucleo do nervo trigemeo (V), o nucleo do nervo vestibular (VIII) e o trato espinotalamico (TE), antes de 
passar para o cerebelo (setas). (C) Medula. Os ramos paramedianos das arteries vertebrais suprem as vias motoras 
descendentes na piramide (P), no lemnisco medial (LM) e no nucleo do nervo hipoglosso (XII). Outro ramo vertebral, 
a arteria cerebelar inferior posterior, fornece urn ramo basal para os nucleos olivares (NO) e urn ramo dorsolateral que 
supre 0 nucleo do nervo trigemeo (V), o nucleo do nervo vestibular (VIII) e o trato espinotalamico (TE), em seu trajeto 
para o cerebelo (setas). (Reproduzida, com permissao, de Waxman S. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: 
McGraw-Hill; 2010.) 


visuomotoras (comprometimento da conver- 
gencia, paralisia do olhar para cima, diplopia) 
e comportamentais (especialmente confusao), 


sem disfun^ao motora proeminente. Respostas 
pupilares lentas sao um sinal util de envolvi- 
mento mesencefalico. 
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RAMOS VERTEBROBASILARES 
CIRCUNFERENCIAIS LONGOS 

^ Anatomia 

Os ramos circunferenciais longos que se originam nas 
arterias vertebral e basilar sao a arteria cerebelar infe¬ 
rior posterior, a arteria cerebelar inferior anterior e a 
arteria cerebelar superior (Figura 13-2). Esses vasos 
suprem o tronco cerebral dorsolateral, incluindo os 
nucleos dos nervos cranianos situados dorsolateral- 
mente (V, VII e VIII) e as vias que entram e saem do 
cerebelo nos pedunculos cerebelares. 

^ Smdromes cimicas 

A oclusao de urn dos ramos circunferenciais produz 
infarto na medula dorsolateral ou na ponte. 

1. A oclusao da arteria cerebelar inferior poste¬ 
rior resulta na sindrome medular lateral (Wal¬ 
lenberg) (Capitulo 8). Essa sindrome varia em 
sua apresenta^ao com a extensao do infarto, mas 
pode incluir ataxia cerebelar ipsilateral, sindro¬ 
me de Horner e deficit sensorial facial; compro- 
metimento contralateral da sensibilidade termica 
e dolorosa; nistagmo, vertigem, nauseas, vomito, 
disfagia, disartria e solu^o. O sistema motor esta 
caracteristicamente poupado, em virtude de sua 
localiza^ao ventral no tronco cerebral. 

2. A oclusao da arteria cerebelar inferior anterior 
leva ao infarto da por^ao lateral da ponte caudal, 
produzindo uma sindrome com algumas caracte- 
risticas iguais. No entanto, sindrome de Horner, 
disfagia, disartria e solu^os nao ocorrem, mas 
fraqueza facial ipsilateral, paralisia do olhar, sur- 
dez e zumbido sao achados comuns. 

3. A sindrome de infarto pontino rostral lateral 
decorrente de oclusao da arteria cerebelar su¬ 
perior lembra a sindrome associada com lesoes 
da arteria cerebelar inferior anterior, mas pode 
ocorrer comprometimento do nistagmo opto- 
cinetico ou desvio inclinado do olhar. A fun^ao 
auditiva nao e afetada, e o disturbio sensorial 
contralateral pode envolver as sensibilidades ta- 
til, vibratoria e postural, assim como as sensibili¬ 
dades termica e dolorosa. 

RAMOS VERTEBROBASILARES 
PARAMEDIANOS PENETRANTES LONGOS 

^ Anatomia 

As arterias paramedianas penetrantes longas suprem 
o tronco cerebral medial a partir da superficie ven¬ 
tral do soalho do quarto ventriculo. As estruturas 
localizadas nessa regiao incluem a por^ao medial do 
pedunculo cerebral, as vias sensoriais, o micleo rubro. 


a forma^ao reticular e os nucleos de nervos cranianos 
da linha media (III, IV, VI, XII). 

^ sindrome clinica 

A oclusao de uma arteria penetrante longa causa in¬ 
farto paramediano do tronco cerebral, resultando em 
hemiparesia contralateral, caso o pedunculo cerebral 
esteja afetado. O envolvimento associado de nervos 
cranianos depende do nivel do tronco cerebral no 
qual ocorreu a oclusao. No mesencefalo, a oclusao 
resulta em paralisia do nervo oculomotor (III) ipsila¬ 
teral, que pode estar associada com tremor ou ataxia 
contralateral, decorrentes do envolvimento das vias 
que conectam o micleo rubro e o cerebelo. Paralisias 
ipsilaterais dos nervos abducente (VI) e facial (VII) 
sao observadas na ponte, e o envolvimento do nervo 
hipoglosso (XII) pode ocorrer na medula. 

Se a lesao parece irregular ou envolve ambos 
os lados do tronco cerebral (o que se manifesta por 
coma ou quadriparesia), o diagnostico diferencial 
inclui oclusao de um tronco de vaso principal (am- 
bas as arterias vertebrais ou a arteria basilar); lesoes 
intramedulares, como hemorragia, glioma pontino 
ou esclerose multipla, e compressao do tronco cere¬ 
bral por uma massa cerebelar (hemorragia, infarto 
ou tumor). 

RAMOS VERTEBROBASILARES BASAIS CURTOS 
^ Anatomia 

Ramos curtos que se originam de arterias circunfe¬ 
renciais longas (discutidos previamente) penetram no 
tronco cerebral ventral para suprir as vias motoras do 
tronco cerebral. 

^ Sindrome clinica 

O achado mais evidente e a hemiparesia contralateral, 
causada pelo envolvimento do trato corticospinal no 
pedunculo cerebral ou na base da ponte. Os nervos 
cranianos (p. ex.. Ill, VI, VII), que emergem da super¬ 
ficie ventral do tronco cerebral, tambem podem estar 
afetados, dando origem a paralisias de nervos crania¬ 
nos ipsilaterais. 

INFARTOS LACUNARES 
^ Anatomia 

Pequenas arterias penetrantes, localizadas profunda- 
mente no cerebro, podem ficar ocluidas como um re- 
sultado das altera^oes na parede vascular, associadas 
com hipertensao cronica. Os infartos lacunares re- 
sultantes sao mais comuns nos nucleos cerebrals pro- 
fundos (putame, 37%; talamo, 14%; micleo caudado, 
10%), na ponte (16%) e na perna posterior da capsula 
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interna (10%) (Figura 13-8). Tambem podem ocor- 
rer em menor numero na substancia branca profunda 
do cerebro, na perna anterior da capsula interna e no 
cerebelo. 

^ Smdromes cimicas 

Em decorrencia de seu pequeno tamanho e de sua 
frequente localiza^ao em areas cerebrais relativamen- 
te “silentes”, muitos infartos lacunares nao sao reco- 
nhecidos clinicamente. Em ate tres quartos dos casos 
comprovados em necropsia, nao ha historia de AVC 
ou evidencia clara de deficit neurologico nos exames 
antemortem. 


Anterior 



▲ Figura 13-8 Suprimento arterial de estruturas ce¬ 
rebrais profundas frequentemente envolvidas no infarto 
lacunar. Os nucleos da base (nucleo caudado, putame e 
globo palido; em azul-claro) e a capsula interna sao su- 
pridos pela circulacao anterior (ramos lenticuloestriados 
da arteria cerebral media e da arteria coroide anterior). 
0 talamo (em azul-escuro) e suprido pela circulacao pos¬ 
terior (ramos talamo-perfurados e talamo-geniculados 
da arteria cerebral posterior). As fibras motoras descen- 
dentes para a face (F), o braco (B) e a perna (P) e as 
fibras sensoriais ascendentes da face (f), do braco (b) 
e da perna (p) sao apresentadas na perna posterior da 
capsula interna. (Reproduzida, com permissao, de Wa- 
xman S. Clinical Neuroanatomy. 26th ed. New York, NY: 
McGraw-Hill; 2010.) 


Em muitos casos, a natureza isolada do deficit 
neurologico torna o quadro clinico do infarto lacu¬ 
nar mais marcante. O inicio do acidente vascular 
lacunar pode ser gradual, desenvolvendo-se durante 
varias horas ou dias. A cefaleia esta ausente ou e de 
pouca importancia, e o nivel de consciencia perma- 
nece inalterado. 

O reconhecimento de sindromes de acidente 
vascular lacunar e importante, uma vez que o prog- 
nostico de recupera^ao completa ou quase completa 
e bom. Alem disso, a probabilidade de acidentes vas- 
culares lacunares pode ser reduzida pelo tratamento 
da hipertensao, que costuma estar associada a eles. 
Como as arterias envolvidas sao pequenas, a angio- 
grafia e normal e nao esta indicada. O liquido cere¬ 
brospinal (ECS) e normal. Uma TC ou RM pode nao 
evidenciar a lesao, mas deve ser realizada para excluir 
outras causas de AVC. A anticoagula^ao nao esta in¬ 
dicada, pois nao ha evidencia de que traga qualquer 
beneficio nesse contexto. O beneficio de um trata¬ 
mento com acido acetilsalicilico tambem e incerto, 
mas o farmaco costuma ser administrado em decor¬ 
rencia do baixo risco de complica^oes graves. Embora 
uma grande variedade de deficits possa ser produzida, 
existem quatro sindromes lacunares distintas. 

1. Hemiparesia motora pura - Esta condi^ao con- 
siste em hemiparesia afetando a face, o bra^o e 
a perna em uma extensao grosseiramente igual, 
sem que exista um disturbio associado da sen- 
sibilidade, da visao ou da linguagem. Quando a 
origem e lacunar, a hemiparesia motora pura em 
geral e decorrente de uma lesao na capsula inter¬ 
na contralateral ou na ponte. A hemiparesia mo¬ 
tora pura tambem pode ser causada por oclusao 
da arteria carotida interna ou da arteria cerebral 
media, hematoma subdural ou lesoes intracere- 
brais de massa. 

2. AVC puramente sensorial - Esta condi^ao se 
caracteriza por perda hemissensorial, que pode 
estar associada com parestesia e resulta de um 
infarto lacunar no talamo contralateral. A oclu¬ 
sao da arteria cerebral posterior ou uma pequena 
hemorragia no talamo ou no mesencefalo podem 
imitar o quadro. 

3. Hemiparesia ataxica - Nesta sindrome, algu- 
mas vezes denominada ataxia ipsilateral e pa- 
resia crural (perna), a hemiparesia motora esta 
combinada com a ataxia do lado hemiparetico e 
em geral afeta predominantemente a perna. Os 
sintomas resultam de uma lesao na ponte con¬ 
tralateral, na capsula interna ou na substancia 
branca subcortical. 

4. Sindrome disartria-mao desajeitada - Essa 
condi^ao consiste em disartria, fraqueza facial, 
disfagia e fraqueza leve com desajeitamento da 
mao no lado do envolvimento facial. Quando 
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a sindrome e causada por um infarto lacunar, a 
lesao situa-se na ponte contralateral ou na cap- 
sula interna. No entanto, infartos ou pequenas 
hemorragias intracerebrais em diversos locals 
podem produzir uma sindrome semelhante. Di- 
ferentemente das sindromes lacunares descritas 
antes, AITs premonitorios nao sao comuns. 


ETIOLOGIA 


A isquemia cerebral focal pode resultar de disturbios 
subjacentes que afetam principalmente o sangue, os 
vasos sanguineos ou o cora^ao (Tabela 13-5). 

DISTURBIOS VASCULARES 
► Aterosclerose 

A aterosclerose de grandes arterias extracranianas no 
pesco^o e na base do cerebro e a causa subjacente de 
isquemia cerebral focal na maioria dos casos. A ate¬ 
rosclerose afeta arterias elasticas de tamanho grande 


Tabela 13-5 Condicoes associadas com isquemia 
cerebral focal 


Disturbios vasculares 


Aterosclerose 

Outros disturbios inflamatorios 
Arterite de celulas gigantes 
Lupus eritematoso sistemico 
Poliarterite nodosa 

Angeite primaria do sistema nervoso central 

Arterite sifilitica 

Aids 

Displasia fibromuscular 

Disseccao de arteria carotida ou vertebral 

Infarto lacunar 

Abuso de drogas 

Oclusoes intracranianas progressivas multiplas (moyamoya) 
Enxaqueca 

Trombose venosa ou de seio venoso 


Disturbios cardiacos 


Trombo mural 

Doenca reumatica cardiaca 

Arritmia 

Endocardite 

Prolapse de valva mitral 
Embolo paradoxal 
Mixoma atrial 

Valvas cardiacas prosteticas 


Disturbios hematologicos 


Trombocitose 
Policitemia 
Anemia falciforme 
Leucocitose 

Estados de hipercoagulabilidade 


e medio, alem de arterias musculares. Dentro da cir- 
cula^ao cerebral, os locals de predile^ao (Figura 13- 
9) sao a origem da arteria carotida comum, a arteria 
carotida interna exatamente acima da bifurca^ao da 
arteria carotida comum e dentro do seio cavernoso, 
a origem da arteria cerebral media, a arteria vertebral 
em sua origem e exatamente acima do local onde ela 
entra no cranio, e a arteria basilar. 

A patogenese da aterosclerose ainda nao esta 
completamente compreendida, mas acredita-se que a 
lesao e a disfun^ao resultante das celulas endoteliais 
vasculares representem um dos primeiros passos da 
patogenia (Figura 13-10). As cdulas endoteliais po¬ 
dem ser lesionadas por lipoproteinas de baixa densi- 
dade (LDLs, de low-density lipoproteins) circulantes, 
radicals livres, hipertensao, diabetes, homocisteina, 
agentes infecciosos ou estresse por cisalhamento re- 
lacionado ao fluxo sanguineo turbulento. Como con- 
sequencia, a permeabilidade endotelial flea alterada, 
permitindo a entrada de LDLs na parede arterial. Os 
monocitos e os linfocitos T do sangue aderem-se aos 
locals de lesao endotelial e migram de modo subendo- 
telial, onde monocitos e macrofagos derivados de mo¬ 
nocitos alteram as particulas de LDL por endocitose, 
transformando-as em celulas espumosas, carregadas 
de lipideos. A lesao resultante e denominada estria 
gordurosa. 

Nesse estagio, a libera^ao de fatores de cresci- 
mento e de quimiotaticos a partir de cdulas endote¬ 
liais e de macrofagos estimula a prolifera^ao de cdu- 
las musculares lisas da intima e a migra^ao adicional 
de celulas musculares lisas para a intima, a partir da 
tunica media. Estas cdulas secretam constituintes da 
matriz extracelular, levando a forma^ao de uma cap- 
sula fibrosa sobre a placa aterosclerotica, na qual se 
desenvolve um nucleo necrotico. Em alguns casos. 


Arteria comunicante anterior 



Arteria cerebelar 
inferior anterior 


Arteria carotida 
interna 


Arteria cerebelar 
inferior posterior 


Arteria vertebral 


Arteria cerebral 
anterior 


Arteria cerebral 
media 


Arteria 

comunicante 

posterior 


Arteria cerebelar 
superior 


Arteria 

cerebral 

posterior 


Arteria basilar 


▲ Figura 13-9 Locals de predilecao (areas em verme- 
Iho-escuro) da aterosclerose na circulacao arterial intra- 
craniana. 
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Aderencia Lesao endotelial 



Migragao e localizagao 
subendotelial de monocitos/ 
macrofagos e linfocitos T; 



I 



A Figura 13-10 Lesao arterial na aterosclerose. A le¬ 
sao endotelial permite a entrada do colesterol LDL e de 
celulas mononucleares circulantes na parede do vaso, 
onde tomam a forma de uma estria gordurosa. A fixacao 
posterior de plaquetas e a proliferacao de celulas muscu- 
lares lisas dentro dessa lesao levam a producao de uma 
placa fibrosa, que pode se sobrepor ao lumen arterial ou 
romper, ocluindo o vaso e gerando uma fonte de embolos. 

fraturas na capsula levam a ruptura, uma complica- 
^ao grave associada com a libera^ao de fatores pro- 
-coagulantes e com a trombose subsequente. Os resul- 
tados possiveis incluem oclusao trombotica do lumen 
vascular ou emboliza^ao. 


Os principals fatores de risco para aterosclerose 
causando AVC incluem hipertensao sistolica ou dias- 
tolica, niveis sericos aumentados de colesterol LDL e 
diabete melito. As recomenda^oes atuais sao redu^ao 
da pressao arterial para <140 mmHg sistolica e < 
90 mmHg diastolica (<130 sistolica e < 80 diastolica 
se existirem outros fatores de risco), manuten^ao do 
nivel de colesterol LDL abaixo de 160 mg/dL (ou mais 
baixo se existirem outros fatores de risco) e manuten- 
^ao da glicemia sanguinea capilar pre e pos-prandial 
de 90 a 130 mg/dL, respectivamente. As metas sao 
atingidas por meio de altera^ao do estilo de vida, mo- 
difica^ao dietetica ou farmacoterapia (p. ex., anti-hi- 
pertensivos, estatinas ou farmacos hipoglicemiantes 
orais, ou insulina). 

^ Outros disturbios inflamatorios 

1. Arterite de cdulas gigantes, tambem denomina- 
da arterite temporal, produz altera(;:oes inflama- 
torias que afetam os ramos das arterias carotida 
externa, carotida interna cervical, ciliar posterior, 
vertebral extracraniana e intracraniana. As alte- 
ra^oes inflamatorias na parede arterial podem 
estimular a adesao plaquetaria e a agrega(;:ao de 
superficies lesionadas, levando a trombose ou a 
embolia distal. O exame fisico pode revelar arte¬ 
rias temporals sensiveis, nodulares ou sem pulso. 
Os achados laboratoriais incluem velocidade de 
hemossedimentat^ao (VHS) elevada e evidencia 
de estenose ou oclusao vascular na angiografia ou 
na ultrassonografia colorida duplex. Embora seja 
uma causa incomum de sintomas cerebrals isque- 
micos, a arterite de celulas gigantes deve ser con- 
siderada em pacientes com cegueira monocular 
transitoria ou AITs encefalicos - especialmente 
em pacientes mais idosos - porque esse disturbio 
e responsivo ao tratamento com corticosteroides 
e suas complica(;:oes (principalmente a cegueira 
permanente) devem ser evitadas. O tratamento e 
discutido em mais detalhes no Capitulo 6. 

2. Lupus eritematoso sistemico esta associado com 
uma vasculopatia que envolve pequenos vasos 
cerebrals, levando a microinfartos multiplos. As 
altera^oes inflamatorias caracteristicas de vascu- 
lite verdadeira estao ausentes. A endocardite de 
Libman-Sacks, acompanhada de lupus sistemico, 
pode ser uma origem de embolos cardiogenicos. 

3. Poliarterite nodosa e uma vasculite segmentar 
de arterias de tamanho medio e pequeno que 
afeta multiplos orgaos. Podem ocorrer sintomas 
transitorios de isquemia cerebral, incluindo cri¬ 
ses tipicas de cegueira monocular transitoria. 

4. Angeite primaria do sistema nervoso central 
(tambem conhecida como angeite granuloma- 
tosa) e uma doen^a inflamatoria idiopatica que 
afeta arterias e veias pequenas no sistema ner- 
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voso central, podendo causar lesoes transitorias 
ou multifocais progressivas. As caracteristicas 
cHnicas incluem cefaleia, hemiparesia e outras 
anormalidades neurologicas focais e disturbios 
cognitivos. O LCS costuma apresentar pleocito- 
se e protemas elevadas, mas, como a vasculatura 
sistemica e poupada, a taxa de hemossedimenta- 
^ao geralmente e normal. Deve-se suspeitar desse 
diagnostico em qualquer paciente com disfun^ao 
multifocal do sistema nervoso central e pleoci- 
tose no LCS. A angiografia demonstra estenose 
focal e segmentar de pequenas arterias e veias, 
e uma biopsia meningea e diagnostica. O trata- 
mento e discutido no Capitulo 4. 

5. Arterite sifilitica ocorre dentro de cinco anos 
apos uma infec^ao sifilitica primaria e reflete o 
processo inflamatorio meningeo subjacente. E 
importante reconhecer e tratar o disturbio nesse 
estagio precoce, para prevenir o desenvolvimen- 
to da neurossifilis parenquimatosa terciaria (pa- 
resia geral ou tabes dorsalis). Vasos penetrantes 
de tamanho medio normalmente estao envol- 
vidos (Figura 13-11), produzindo areas punti- 
formes de infarto na substancia cerebral branca 
profunda dos hemisferios cerebrals, que podem 
ser observadas na TC ou na RM. 

6. Aids esta associada com uma incidencia aumen- 
tada de AITs e AVC isquemico. Em alguns casos, 
as complica^oes neurologicas sistemicas da Aids 
estao relacionadas a endocardite ou a infec^oes 
oportunistas do sistema nervoso central, como 
toxoplasmose ou meningite criptococica. 

^ Displasia fibromuscular 

Esta condi^ao incomum afeta grandes arterias (es- 
pecialmente renais e carotidas) de crian^as e adultos 
jovens, produzindo um afinamento segmentar da 
media e fragmenta^ao da lamina elastica, alternando 
com aneis fibrosos e hiperplasia muscular dentro da 
media. A hiperplasia fibromuscular e familiar em cer- 
ca de 10% dos casos, sendo mais comum em mulhe- 
res que em homens. Os sintomas cerebrals resultam 
de dissec^ao arterial, estenose, tromboembolismo ou 
ruptura aneurismatica. Um aspecto caracteristico em 
“colar de perolas” na angiografia e util para o diag¬ 
nostico. O tratamento da doen^a arterial carotidea 
sintomatica pode incluir farmacos antiplaquetarios, 
anticoagula^ao, dilata^ao percutanea ou cirurgica de 
segmentos arteriais e clampeamento microvascular 
ou implante de stent endovascular dos aneurismas. 

^ Disseccao de arteria carotida ou 
vertebral 

A disseccao de arteria carotida ou vertebral esta asso¬ 
ciada com hemorragia para dentro da parede vascular. 




▲ Figura 13-11 Angiografia da carotida esquerda 
(projecao AP) na arterite sifilitica, mostrando estenose 
acentuada da arteria cerebral media proximal (setas a 
direita) e da arteria cerebral anterior (setas a esquerda). 
(Reproduzida, com permissao, de Lowenstein DH, Mills 
C, Simon RP. Acute syphilitic transverse myelitis: unusu¬ 
al presentation of meningovascular syphilis. Genitourin 
Med. 1987;63:333-338.) 

que pode ocluir o vaso ou predispor a forma^ao de 
trombos e emboliza^ao. Dissec^oes pos-traumaticas 
da carotida apresentam pouca dificuldade diagnosti¬ 
ca. No entanto, certos pacientes (geralmente homens 
jovens) sofrem infarto cerebral apos disseccao aparen- 
temente espontanea da arteria carotida. As dissec^bes 
da arteria carotida interna costumam se originar pro- 
ximas a bifurca^ao carotidea, podendo se estender 
para a base do cranio. O processo patologico subja¬ 
cente em geral e uma necrose cistica medial. Isquemia 
hemisferica transitoria prodromica ou cegueira mo¬ 
nocular algumas vezes precedem um AVC devastador. 
A disseccao carotidea pode ser acompanhada de dor 
na mandibula ou no pesco^o, anormalidades visuais 
semelhantes as que ocorrem na enxaqueca ou sindro- 
me de Horner. 

A disseccao da arteria vertebral ou basilar e me¬ 
nus comum. As caracteristicas clinicas desse disturbio 
incluem cefaleia, dor nucal e desenvolvimento de si- 
nais subitos de disfun^ao de tronco cerebral. 

O tratamento da disseccao da arteria carotida ou 
vertebral e controverso. As abordagens nao incluem 
tratamento, remo^ao do hematoma intramural, admi- 
nistra^ao de acido acetilsalicilico ou anticoagulantes 
e oclusao do vaso distal a disseccao. Disseccao recor- 
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rente e incomum e geralmente ocorre dentro de um 
mes apos o evento inicial. 

^ Infarto lacunar 

Infarto lacunar cerebral (discutido em mais detalhes 
na se^ao anterior, em Correlagdo cUnico-anatdmica) 
resulta da oclusao de pequenos ramos penetrantes das 
principals arterias cerebrals, em especial aquelas que 
suprem os nucleos da base, o talamo, a capsula interna 
e a ponte. Acredita-se que os infartos lacunares sejam 
causados por aterosclerose ou altera^oes degenerati- 
vas nas paredes vasculares (incluindo lipo-hialinose 
e necrose fibrinoide), que estao relacionadas a hiper- 
tensao de longa data. A hipertensao, assim como o 
diabetes, parece predispor a esse tipo de AVC. 

^ Abuso de drogas 

O uso de cocaina, anfetaminas ou heroina e um fa- 
tor de risco para AVC em pacientes com menos de 35 
anos. Pacientes que administram esses agentes por via 
intravenosa podem desenvolver endocardite infeccio- 
sa (ver adiante), levando a acidente vascular embolico. 
Um AVC tambem pode ocorrer em usuarios de drogas 
sem endocardite, incluindo aqueles que administram 
as drogas somente por via intranasal ou pela inala^ao 
de fuma^a ou vapor, tendo seu inicio frequentemente 
dentro de algumas boras, apos o consumo da droga. 
Os mecanismos propostos para explicar esses eventos 
incluem vasoespasmo induzido por drogas, vasculite 
e ruptura de aneurismas ou malforma^oes vasculares 
preexistentes. 

1. O uso de cloridrato de cocaina esta mais fre¬ 
quentemente associado com hemorragia intra¬ 
cerebral, mas tambem pode causar hemorragia 
subaracnoidea ou AVC isquemico. 

2. O consumo de alcaloide de cocaina {crack) pode 
levar a AVC de origem geralmente sistemica, mas 
tambem pode ocorrer hemorragia intracerebral 
ou subaracnoidea. 

3. A utiliza^ao de anfetaminas pode produzir vas¬ 
culite, com necrose da parede vascular, levando a 
hemorragia intracerebral; AVC isquemico e he¬ 
morragia subaracnoidea sao menos frequentes. 

4. Outras aminas simpatomimeticas, incluindo 
fenilpropanolamina e efedrina, tambem estao 
associadas com um risco aumentado de AVC. 

5. O uso de heroina esta associado principalmente 
com AVC embolico relacionado a endocardite. 

^ Oclusoes arteriais intracranianas 
multiplas progressivas (moyamoya) 

Esta sindrome tern duas caracteristicas essenciais: 
(1) estenose ou oclusao bilateral das arterias caroti- 
das internas distais e dos troncos da arteria cerebral 


anterior adjacente e da arteria cerebral media; e (2) 
presen^a de uma fina rede de canals colaterais junto 
a base cerebral. O termo moyamoya deriva-se de uma 
palavra japonesa que significa/wmafa ou neblina, que 
caracteriza o aspecto angiografico desses finos vasos 
colaterais (Figura 13-12). Moyamoya e mais comum 
em garotas japonesas, mas ocorre em todos os gru- 
pos etnicos e em pacientes com aterosclerose, anemia 
falciforme ou que tenham uma historia de meningi- 
te basilar. As formas esporadicas e geneticas podem 
ocorrer, sendo as ultimas heterogeneas. 

Em alguns casos, a moyamoya autossomica do- 
minante e causada por muta^oes no gene da actina 
de musculo vascular liso {ACTA2). Crian^as tendem 



B 


A Figura 13-12 Angiografia da carotida direita na 
doenca de moyamoya. A arteria cerebral media e seus ra¬ 
mos foram substituidos por um padrao capilar difuso, que 
tern a aparencia de uma nuvem de fumaca. (A) Incidencia 
AP. (B) Incidencia lateral. 
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a apresentar AVCs isquemicos, e adultos apresentam 
hemorragia intracerebral, subdural ou subaracnoidea. 
Episodios isqutoicos transitorios encefalicos nao sao 
frequentes. 

^ Enxaqueca 

A enxaqueca com aura foi proposta como uma cau¬ 
sa de AVC, mas, em muitos casos, podem coexistir 
outros fatores de risco de AVC (p. ex., uso de contra- 
ceptivos). AVCs em pacientes enxaquecosos podem 
ocorrer durante uma crise de enxaqueca classica e no 
mesmo territorio vascular afetado por crises previas 
de enxaqueca. A circula^ao anterior (especialmente a 
arteria cerebral media) e a circula^ao posterior (espe¬ 
cialmente a arteria cerebral posterior) estao afetadas 
com a mesma frequencia. 

^ Trombose venosa ou de seio venoso 

A oclusao trombotica de uma veia cerebral ou de um 
seio venoso (Figura 13-13) e uma causa incomum de 
AVC; esse quadro normalmente esta associado com 
uma condi^ao predisponente, como otite ou sinusite, 
um estado pos-parto, desidrata^ao ou coagulopatia. 
As caracteristicas clinicas incluem cefaleia, papilede- 
ma, comprometimento da consciencia, convulsoes e 
deficits neurologicos focais. A pressao do LCS costu- 
ma estar aumentada, podendo ocorrer pleocitose com 
uma meningite septica. Uma TC pode demonstrar he¬ 
morragia associada com infarto venoso; na presen^a 
de trombose de seio sagital superior, a TC contrastada 
algumas vezes mostra um defeito de enchimento cor- 
respondendo ao coagulo (sinal delta). No entanto, a 



transverse 

A Figura 13-13 Principais veias e seios venosos ce¬ 
rebrals sujeitos a oclusao trombotica. (Reproduzida, com 
permissao, de Waxman S. Clinical Neuroanatomy. 26th 
ed. New York, NY: McGraw-Hill; 2010.) 


RM contrastada e o procedimento diagnostico de es- 
colha na maioria dos casos. O diagnostico pode ser 
confirmado com angiografia por RM. Em pacientes 
que apresentam cefaleia e papiledemas, e neces- 
sario diferenciar de les5es de massa intracranianas e 
hipertensao intracraniana idiopatica (pseudotumor 
cerebral; Capitulo 6). Os estudos radiologicos men- 
cionados previamente sao uteis para tal finalidade. 
Tromboses septicas sao tratadas com antibioticos. A 
anticoagula^ao tern sido usada para a trombose septi¬ 
ca, mas sua eficacia e incerta e ela pode precipitar uma 
hemorragia intracraniana. 

DISTURBIOS CARDIACOS 
^ Trombo mural 

Um trombo mural complicando um infarto do mio- 
cardio ou miocardiopatia e uma fonte reconhecida de 
embolia cerebral. O risco de um AVC nas primeiras 
semanas apos um infarto miocardico esta relaciona- 
do ao tamanho da lesao cardiaca. Danos miocardicos 
mais intensos podem aumentar a tendencia a forma- 
9 ao de trombos murais, exacerbar o estado de hiper- 
coagula^ao generalizada que acompanha o infarto, ou 
ambos. A varfarina, ou a combina^ao de varfarina e 
farmacos antiplaquetarios, pode ser superior aos far- 
macos antiplaquetarios isolados para prevenir um 
AVC apos infarto miocardico, mas tambem esta asso¬ 
ciada com um aumento das principais complica^oes 
hemorragicas. 

^ Doenca cardiaca reumatica 

A incidencia de isquemia cerebral focal esta aumen¬ 
tada em pacientes com doenca cardiaca reumatica 
- particularmente naqueles com estenose mitral e fi- 
brila^ao atrial - presumivelmente como resultado da 
emboliza^ao. Tais pacientes devem receber anticoa- 
gulantes (ver Tratamento, mais adiante). Em outros 
casos, os sintomas cerebrais estao temporalmente re- 
lacionados com o exercicio, sugerindo uma hipoper- 
fusao como causa. 

^ Arritmia 

A fibrila^ao atrial (especialmente quando associada 
com doenca cardiaca reumatica) e a sindrome taqui- 
cardia-bradicardia (uma forma da sindrome do seio 
doente) sao causas bem conhecidas de AVC embolico. 
Outras arritmias cardiacas tern maior probabilida- 
de de produzir uma hipoperfusao pancerebral com 
sintomas mais difusos do que focais (p. ex., sincope, 
redu^ao da visao, tontura inespedfica, convulsoes ge- 
neralizadas), a nao ser que uma estenose grave de ar¬ 
teria carotida tambem esteja presente. Pacientes com 
fibrila^ao atrial devem ser tratados com anticoagulan- 
tes orais (ver Tratamento, mais adiante) para reduzir 
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o risco de AVC ou outras complica^oes embolicas. A 
administra^ao do farmaco antiarntmico dronedaro- 
na (400 mg por via oral duas vezes ao dia) parece pro- 
duzir uma redu^ao adicional do risco de AVC. 

^ Endocardite 

1. Endocardite infecciosa (bacteriana ou fiingi- 

ca) e uma causa de isquemia cerebral transitoria, 
infarto cerebral embolico (especialmente dentro 
do territorio da arteria cerebral media) e hemor- 
ragia intracerebral ou subaracnoidea (decorren- 
te da ruptura de um aneurisma micotico). A 
incidencia dessas complica^oes e maior durante 
a fase ativa da infec^ao e nos primeiros meses 
apos a cura antibiotica. Exceto onde a doen^a 
cardiaca reumatica ainda e comum, o risco de 
endocardite esta associado principalmente com 
uso de drogas por via intravenosa, hemodiali- 
se, cateteriza^ao intravenosa e doen^as valvares 
cardiacas degenerativas ou proteticas. Staphylo¬ 
coccus aureus e Streptococcus viridans sao os mi- 
crorganismos causais mais comuns em pacientes 
com valvas nativas e endocardites comunita- 
riamente adquiridas, enquanto Staphylococcus 
aureus predomina em usuarios de drogas intra- 
venosas, pacientes com infec^Oes adquiridas em 
ambiente hospitalar ou outras infec^Oes relacio- 
nadas com o tratamento, e receptores recentes 
de proteses valvares cardiacas. A endocardite 
fungica e rara (cerca de 2% dos casos), sendo em 
geral causada por Candida ou Aspergillus, e tern 
um prognostico pior. 

Sinais de endocardite infecciosa incluem 
sopro cardiaco, petequias, hemorragias subun- 
gueais, manchas de Roth na retina (manchas 
brancas com centros brancos), nodulos de Osier 
(nodulos digitais vermelhos ou de cor purpura), 
lesoes de Janeway (maculas vermelhas nas pal- 
mas das maos ou nas solas dos pes), alem de ba- 
queteamento dos quirodactilos ou pododactilos. 
O diagnostico costuma ser feito por cultura do 
microrganismo responsavel a partir do sangue e 
pela presen^a de vegeta^des na ecocardiografia. 
O tratamento e feito com antibioticos e, na pre- 
sen^a de insuficiencia cardiaca congestiva, infec- 
^ao persistente, embolos recorrentes ou grandes 
vegeta^oes, com cirurgia de substitui^ao valvar. 
A anticoagula^ao deve ser evitada em decorren- 
cia do risco de hemorragia intracraniana. A mor- 
talidade e de 10 a 30% na endocardite bacteriana 
e de 50% na endocardite fungica. 

2. Miocardite nao bacteriana (marantica) e mais 
frequente em pacientes com cancer, causando a 
maioria dos AVCs isquemicos nessa popula^ao. 
Os tumores mais comumente associados com 
esse tipo de AVC sao os adenocarcinomas do 


pulmao e do trato gastrintestinal. As vegeta^oes 
estao presentes na valva mitral ou aortica, rara- 
mente associadas com um sopro. Essas vegeta- 
^oes podem ser detectadas por ecocardiografia 
bidimensional, mas sua nao detec^ao nao exclui 
o diagnostico. A anticoagula^ao com heparina 
pode ser util em pacientes com tumores trataveis 
ou com outras causas trataveis de endocardite 
marantica, como sepse. 

^ Prolapso de valva mitral 

Um abaulamento da valva mitral decorrente de estira- 
mento do anel mitral (prolapso da valva mitral) e co¬ 
mum, ocorrendo em 4 a 8% dos adultos jovens, e em 
geral nao produz sintomas. Em alguns casos, parece 
haver uma associa^ao com isquemia cerebral, mas o 
grau em que o disturbio aumenta o risco de AVC apa- 
rentemente e pequeno, e AVCs maci^os relacionados 
com prolapso de valva central sao raros. 

^ Embolo paradoxal 

Anomalias cardiacas congenitas associadas com uma 
comunica^ao patologica entre o lado direito e o lado 
esquerdo do cora^ao, como defeito do septo atrial 
ou persistencia do forame oval, podem permitir a 
passagem de material embolico da circula^ao veno- 
sa sistemica para o cerebro. Alguns estudos sugerem 
que a persistencia do forame oval, que esta presente 
em um ter^o dos adultos, possa explicar alguns AVCs 
para os quais nao foi possivel encontrar outra causa. 
No entanto, ainda faltam evidencias de que o fecha- 
mento de um forame oval persistente reduza o risco 
de AVCs. 

^ Mixoma atrial 

Este disturbio raro pode levar a emboliza^ao (produ- 
zindo AVC) ou obstru^ao do fluxo cardiaco (produ- 
zindo sincope). Eventos embolicos ocorrem em um 
quarto da metade dos pacientes com mixoma atrial 
esquerdo esporadico, podendo ocorrer AVCs hemor- 
ragicos. O diagnostico e feito por ecocardiografia. 

^ Proteses valvares cardiacas 

Pacientes com proteses valvares cardiacas tern um 
risco aumentado de AVC embolico, que varia com a 
composi^ao e a localiza^ao da valva. As valvas meca- 
nicas apresentam o risco mais elevado e requerem a 
administra^ao cronica de varfarina, com ou sem uma 
dose adjunta baixa de acido acetilsalicilico (p. ex., 81 
mg/dia). As valvas transcateter estao associadas com 
menos complica^oes tromboembolicas, e o tratamen¬ 
to antiplaquetario com acido acetilsalicilico e clopi- 
dogrel por seis meses parece ser adequado. As valvas 
bioproteticas (bovinas ou porcinas) sao as menos 
trombogenicas, sendo normalmente acompanhadas 
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com um esquema de varfarina durante tres meses, 
embora algumas vezes a varfarina seja substituida por 
acido acetilsalicilico em dose baixa. As proteses valva- 
res mitrais costumam estar associadas com um risco 
maior de complica^des tromboembolicas do que as 
proteses valvares aorticas. 

DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 
^ Trombocitose 

A trombocitose ocorre em disturbios mieloprolifera- 
tivos, em outras doen^as neoplasicas ou infecciosas e 
apos esplenectomia. A trombocitose pode predispor 
a isquemia cerebral focal quando a contagem de pla- 
quetas excede 1.000.000/mm^ O tratamento e o do 
disturbio subjacente, em especial nos mais idosos ou 
naqueles com uma historia de doen^a trombotica, re- 
du^ao da contagem de plaquetas para < 400.000/mm^ 
com hidroxiureia ou anagrelida. A adi^ao de um 
agente antiplaquetario tern valor incerto. 

^ Policitemia 

Policitemia com hematocrito acima de 46% esta asso- 
ciada com redu(;:ao do fluxo sanguineo cerebral e risco 
aumentado de AVC. O risco aumenta dramaticamente 
quando o hematocrito excede 60%. O tratamento e fei- 
to com flebotomia para reduzir o hematocrito para < 
45% (para os homens) ou < 42% (para as mulheres) e, 
em alguns casos, com administra^ao de hidroxiureia. 

^ Anemia falciforme 

A anemia falciforme (hemoglobina S) resulta de uma 
muta^ao no gene da cadeia p da hemoglobina (HBB), 
que produz uma substitui^ao isolada (GLU6VAL) 
aminoacida na proteina. Pessoas originadas do Oeste 
da Africa sao afetadas com mais frequencia. A mu- 
ta^ao causa uma deformidade em forma de foice dos 
eritrocitos, quando existe uma redu^ao da pressao 
parcial de oxigenio no sangue, produzindo anemia 
hemolitica e oclusoes saculares, que podem ser ex- 
tremamente dolorosas (crises de cdulas falciformes). 
Homozigotos sao mais afetados do que heterozigotos. 

A complica^ao mais frequente e o AVC, que 
ocorre em cerca de 10% dos pacientes com 20 anos e 
25% dos pacientes com 45 anos. O AVC relacionado 
com a anemia falciforme geralmente afeta a arteria ca- 
rotida interna intracraniana ou a arteria cerebral me¬ 
dia ou cerebral anterior. A detec^ao de um aumento 
da velocidade do fluxo sanguineo por Doppler trans- 
craniano pode ajudar a identificar os individuos com 
risco de AVC. Se os pacientes com anemia falciforme 
necessitam de angiografia, o nivel de hemoglobina S 
deve ser reduzido por transfusao de troca em ate 20%, 
pois o meio de contraste radiologico pode induzir a 
falciza^ao. 


A preven^ao primaria de AVCs em pacientes 
com anemia falciforme e exames com Doppler trans- 
craniano anormais envolve a transfusao de sangue a 
cada 3 a 4 semanas para reduzir os niveis de hemo¬ 
globina S para < 30%. As complica^oes incluem a so- 
brecarga de ferro, que pode ser reduzida por terapia 
de quela^ao, e um aumento rebote no risco de AVC 
quando as transfusoes sao suspensas. A administra- 
^ao de hidroxiureia pode ser uma abordagem alterna- 
tiva. Pacientes com AVC previo tambem sao tratados 
com transfusao cronica para evitar a recorrencia do 
AVC, podendo passar para um tratamento com hi¬ 
droxiureia apos um periodo no qual os dois tratamen- 
tos estao sobrepostos. 

► Leucocitose 

Isquemia cerebral transitoria tern sido relatada em 
associa^ao com leucocitose, geralmente em pacientes 
com leucemia e uma contagem de leucocitos superior 
a 150.000/mm^ 

^ Estados de hipercoagulacao 

A hiperviscosidade do soro por paraproteinemia 
(especialmente macroglobulinemia) e uma causa rara 
de isquemia cerebral focal. Causas adicionais de esta¬ 
dos de hipercoagulacao que podem estar associados 
com AVC incluem tratamento com estrogenios, uso 
de contraceptivos orais, estados pos-parto ou pos- 
-ciriirgicos, cancer, anticorpos antifosfolipideo ou 
anticardiolipina e coagulopatias hereditarias (p. ex., 
deficiencia de cofator II de heparina, deficiencia de 
proteina C, liberacao defeituosa de ativador do plas- 
minogenio, ou deficiencia de fator XII). 


ACHADOS CLI'NICOS 


HISTORIA 

► Fatores predisponentes 

Em pacientes com disturbios cerebrovasculares, de- 
vem-se buscar os possiveis fatores de risco (Tabela 
13-1), como AITs, hipertensao, tabagismo, diabetes e 
dislipidemias. Em mulheres, o uso de contraceptivos 
orais tern sido associado com doen^a oclusiva cere¬ 
bral arterial e venosa, especialmente na presen^a de 
hipertensao e tabagismo. A presen^a de condicoes 
medicas como doen^a valvar cardiaca ou arritmias 
cardiacas tambem deve ser examinada. Diversos dis¬ 
turbios sistemicos envolvendo o sangue e os vasos 
arterial (Tabela 13-5) tambem aumentam o risco de 
AVC. Farmacos anti-hipertensivos podem precipitar 
sintomas cerebrovasculares caso a pressao arterial 
seja excessivamente reduzida em pacientes com oclu- 
sao cerebrovascular quase total e pouca circula^ao 
colateral. 
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^ Ini'cio e evolucao 

A historia deve abordar se o quadro cHnico e de AIT, 
AVC em evolucao ou AVC completo (Figura 13-1). 
Em alguns casos, pela historia clinica, e possivel ava- 
liar a probabilidade de um AVC ser trombotico ou se 
existe uma origem embolica. 

1. Fatores sugestivos de AVC trombotico - Pa- 

cientes com oclusao vascular trombotica muitas 
vezes apresentam deficits neurologicos que pio- 
ram gradualmente; a oclusao pode ser precedi- 
da por varios AITs com sintomas identicos. Os 
AITs precedem o infarto em 25 a 50% dos pa- 
cientes com doen^a aterosclerotica progressiva 
das arterias carotidas internas extracranianas. 
Em cerca de um ter^o desses pacientes, no en- 
tanto, o inicio do infarto e abrupto, sugerindo 
que uma emboliza^ao a partir de uma arteria ex- 
tracraniana distal ou uma arteria intracraniana 
possa ser a causa do AVC. 

2. Caracteristicas que sugerem AVC embolico - 
A embolia cerebral normalmente causa deficits 
neurologicos que ocorrem de modo abrupto, sem 
qualquer aviso, e que sao maximos no inicio do 
quadro. Em muitos pacientes, a origem cardiaca 
dos embolos e sugerida por infarto cerebral mul¬ 
tifocal, doen^a de valva cardiaca, cardiomegalia, 
arritmias ou endocardite. 

^ Sintomas associados 

1. Convulsoes acompanham o inicio de um AVC 
em um pequeno mimero de casos; em outras 
instancias, elas seguem o AVC durante semanas 
a anos. A presen^a de convulsoes nao distingue 
definitivamente os AVCs embolicos dos AVCs 
tromboticos, mas convulsoes no inicio de um 
AVC podem ser mais comuns com a embolia. 
Excluindo os pacientes com AVC vertebrobasilar 
ou outra causa para as convulsoes, a incidencia 
de epilepsia apos um AVC e de cerca de 10%. 
O risco de epilepsia aumenta em cerca de 25% 
com AVCs corticais, e em 50% quando os AVCs 
corticais estao associados com um deficit motor 
persistente. 

2. Cefaleia ocorre em cerca de 25% dos pacientes 
com AVC isquemico, possivelmente em decor- 
rencia de dilata^ao aguda dos vasos colaterais. 

EXAME FISICO 

^ Exame fi'sico geral 

O exame fisico geral de um paciente com disturbio 
cerebrovascular deve ter como foco a busca por uma 
causa sistemica subjacente, em especial uma causa 
tratavel. 


1. A pressao arterial deve ser medida para definir 
se existe hipertensao (o principal fator de risco 
para AVC). 

2. A compara^ao da pressao arterial e do pulso 
dos dois lados pode revelar diferen^as relaciona- 
das com doen^a aterosclerotica do arco da aorta 
ou coarcta^ao da aorta. 

3. O exame oftalmoscopico da retina pode mostrar 
evidencias de emboliza^ao da circula^ao anterior, 
na forma de material embolico visivel nos vasos 
sanguineos retinianos. 

4. O exame do pesco^o pode revelar a ausencia de 
pulsos carotideos ou a presen^a de sopros caro- 
tideos. No entanto, redu^ao das pulsa^5es da ar¬ 
teria carotida no pesco^o e um indicador pobre 
de doen^a da arteria carotida interna. Embora os 
sopros carotideos tenham sido associados com 
doen^a cerebrovascular, pode ocorrer estenose 
carotidea significativa sem um sopro audivel; por 
outro lado, um sopro bem audivel pode ocorrer 
sem estenose. 

5. O exame cardiaco e essencial para detectar ar¬ 
ritmias ou ruidos relacionados a doen^a valvar, 
sendo que ambos podem predispor a emboliza- 
^ao cardiogenica e AVC. 

6. A palpa^ao das arterias temporais e util para 
o diagnostico de arterite de celulas gigantes, na 
qual os vasos podem ser sensiveis a dor, nodula- 
res ou sem pulso. 

^ Exame neurologico 

Pacientes com disturbios cerebrovasculares podem 
ou nao apresentar achados neurologicos anormais ao 
exame. Um exame normal e esperado, por exemplo, 
apos a resolu^ao de um AIT. Quando sao encontrados 
deficits neurologicos, a meta do exame e definir o local 
anatomico da lesao, que pode sugerir a causa ou o tra- 
tamento ideal do AVC. Por exemplo, evidencia clara de 
que existe envolvimento da circula^ao anterior pode 
levar a avalia^ao angiografica, contemplando uma 
possivel corre^ao cirurgica de uma lesao da carotida 
interna. O estabelecimento de que os sintomas estao 
associados com a circula^ao vertebrobasilar ou com 
um infarto lacunar ira ditar uma abordagem diferente. 

1. Devem ser procurados deficits cognitivos que 
indiquem lesoes corticais na circula^ao anterior. 
Por exemplo, se existe uma afasia, o disturbio 
subjacente nao pode estar na circula^ao posterior 
e nao e provavel que represente um infarto lacu¬ 
nar. Isto tambem e verdadeiro para lesoes no he- 
misferio nao dominante, que produzem sindro- 
mes do lobo parietal como negligencia unilateral 
ou apraxia construtiva. 

2. De modo similar, anormalidades do campo 
visual excluem infarto lacunar. No entanto, a 
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hemianopsia pode ocorrer com o envolvimen- 
to da arteria cerebral media ou posterior, que 
supre as radiances opticas e o cortex visual 
primario, respectivamente. Uma hemianopsia 
isolada sugere infarto de arteria cerebral pos¬ 
terior, pois a hemianopsia decorrente de AVC 
da arteria cerebral media deve produzir deficits 
adicionais. 

3. Paralisias oculares, nistagmo ou oftalmople- 
gia internuclear atribuem a lesao subjacente ao 
tronco cerebral e, assim, a circula^ao posterior. 

4. A hemiparesia pode ser decorrente de lesoes 
nas regioes corticais cerebrais supridas pela cir- 
cula^ao anterior, vias motoras descendentes no 
tronco cerebral supridas pelo sistema vertebro¬ 
basilar, ou lacunas em locals subcorticais (coroa 
radiada, capsula interna) ou em locals do tronco 
cerebral. No entanto, a hemiparesia que afeta a 
face, a mao ou o bra^o mais do que a perna e 
caracteristica de lesoes dentro da distribui^ao da 
arteria cerebral media. A hemiparesia que nao e 
seletiva no que diz respeito a face, ao bra^o e a 
perna e consistente com oclusao da arteria ca- 
rotida interna ou do tronco da arteria cerebral 
media, infarto lacunar na capsula interna ou nos 
nucleos da base, ou doen^a do tronco cerebral. 
Uma hemiparesia cruzada - ou seja, envolvendo 
a face de um lado e o resto do corpo do outro 
lado - significa que a anormalidade deve estar 
situada entre o nivel do nucleo do nervo facial 
(VII) e a ponte e a decussa^ao das piramides na 
medula. 

5. Deficits sensoriais corticais como astereogno- 
sia ou agrafestesia com preserva^ao das moda- 
lidades sensoriais primarias implica um deficit 
cortical cerebral dentro do territorio da arteria 
cerebral media. Deficits hemissensoriais isola- 
dos, sem envolvimento motor associado, geral- 
mente tern origem lacunar. Deficits sensoriais 
cruzados resultam de lesoes no tronco cerebral 
na medula, como aqueles observados na sindro- 
me medular lateral (sindrome de Wallenberg, 
Capitulo 8). 

6. A hemiataxia geralmente indica lesao no tronco 
cerebral ipsilateral ou no cerebelo, mas tambem 
pode ser produzida por um AVC lacunar na cap¬ 
sula interna. 


INVESTIGACOES 


EXAMES DE SANGUE 

Estes exames devem ser feitos de rotina para detectar 
causas trataveis de AVC e para excluir condi^oes que 
possam imitar um AVC. Os exames recomendados 
sao listados adiante. 


^ Hemograma completo 

Um hemograma completo pode identificar as causas 
possiveis de AVC (p. ex., trombocitose, policitemia, 
anemia falciforme, ou leucocitose) ou infec^ao con- 
comitante que pode complicar a evolu^ao clinica. Por 
razoes nao esclarecidas, uma leucocitose elevada na 
admissao tambem pode indicar um resultado pior 
para o AVC. 

^ Marcadores inflamatorios 

Uma VHS aumentada e observada na arterite de cdu- 
las gigantes e em outras vasculites. Proteina C-reativa 
(CRP, de C-reactive protein) elevada e um marcador 
de inflama^ao sistemica associado com risco aumen- 
tado de AVC. 

^ Ensaio sorologico para si'filis 

Um ensaio para treponema, como FTA-ABS ou 
MHA-TP (ou VDRL no LCS), indica se o paciente 
teve sifilis. Um teste negativo, portanto, exclui a arte¬ 
rite sifilitica como a causa do AVC. 

^ Glicemia 

A determina^ao do nivel de glicose no sangue e ex- 
tremamente importante, pois uma hipoglicemia ou 
hiperglicemia pode se manifestar por sinais neuro- 
logicos, mascarando um AVC. A hipoglicemia asso- 
ciada com sinais focais, convulsoes ou coma requer a 
administra^ao imediata de glicose para prevenir um 
dano cerebral permanente (Capitulo 3), e a hipergli¬ 
cemia (hiperglicemia hiperosmolar nao cetotica ou 
cetoacidose diabetica) tambem requer um tratamento 
espedfico imediato (Capitulo 4). Uma hiperglicemia 
no momento da apresenta^ao, mesmo independen- 
te, indica um resultado pior para o AVC, embora o 
beneficio do tratamento para reduzir a glicemia seja 
incerto nesse cenario. 

^ Lipi'deos no soro 

A determina^ao do colesterol total e HDL pode ajudar 
a avaliar os riscos para AVC. 

ELETROCARDIOGRAMA (ECG) 

Um ECG deve ser feito de rotina para detectar infarto 
miocardio que nao foi reconhecido anteriormente, ou 
arritmias cardiacas, como a fibrila^ao atrial, que pre- 
dispoe ao AVC embolico. 


PUNCAO LOMBAR 


A pun^ao lombar deve ser realizada em casos selecio- 
nados, para excluir hemorragia subaracnoidea (mani- 
festada por xantocromia e hemacias) ou para docu- 






NEUROLOGIA CUNICA 


mentar uma sifilis meningovascular (VDRL reativo) 
como a causa do AVC. O procedimento, as possiveis 
complica^oes e a analise dos resultados foram descri- 
tos detalhadamente no Capitulo 2. 

TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA (TC) OU 
RESSONANCIA MAGNETICA (RM) 

Uma TC ou RM (Figura 13-14) devem ser feitas de 
rotina para distinguir entre infarto e hemorragia 
como causa do AVC, para excluir outras les5es (p. ex., 
tumor, abscesso) que possam imitar um AVC, e para 
localizar a lesao. Uma TC sem contraste costuma ser 
preferida para o diagnostico inicial, pois e amplamen- 
te disponivel e rapida, alem de ser capaz de distinguir 
rapidamente entre isquemia e hemorragia. No entan- 
to, sua sensibilidade nas primeiras seis boras e limi- 
tada. A RM pode ser superior a TC para demonstrar 
infartos isquemicos precoces, mostrando acidentes 
vasculares isquemicos no tronco cerebral ou no ce- 
rebelo, e detectando oclusoes tromboticas dos seios 
venosos. Os beneficios relativos da TC e da RM no 
diagnostico do AVC sao discutidos mais detalhada¬ 
mente no Capitulo 2. 

RM ponderada em difusao (DWI, de diffusion- 
-weighted MRI) e RM ponderada em perfusao (PWI, 

de perfusion-weighted MRI) sao tecnicas de imagem 
adicionais que podem ser uteis para a detec^ao precoce 
(permitindo um tratamento precoce) e para o prog- 
nostico de um AVC. A DWI mede o movimento brow- 
niano de moleculas de agua dentro dos tecidos. Como 
a oclusao arterial reduz a difusao de agua em minu- 
tos a horas, a DWI e superior a TC para a detec^ao de 
AVC nas primeiras 12 horas apos o inicio do quadro. 
Anormalidades de DWI tambem tendem a predizer o 
volume final do infarto em um AVC da circula^ao an¬ 
terior, embora os defeitos da difusao algumas vezes se- 
jam observados com AITs, e pequenos AVCs ou AVCs 
de tronco cerebral podem escapar da detec^ao. A PWI 
determina a perfusao capilar dos tecidos e permite o 
calculo do fluxo sanguineo cerebral. Alguns estudos 
sugerem que a DWI delineia um nucleo isquemico, en- 
quanto a PWI descreve a extensao total da hipoperfu- 
sao. De acordo com esta formula^ao, a diferen^a entre 
as anormalidades de DWI e PWI (discrepancia entre 
difusao-perfusao) representa o tecido com risco de in¬ 
farto, mas que pode ser salvo, o que equivale aproxima- 
damente a penumbra isquemica. Assim, a discrepancia 
entre difusao-perfusao pode indicar ate que ponto a 
trombolise ou outros tratamentos podem ser benefi- 
cos. Ambas as tecnicas sao consideradas no Capitulo 2. 

EXAMES VASCULARES DE IMAGEM 

Uma grande variedade de tecnicas de imagem esta 
disponivel para identificar causas estruturais subja- 


centes da doen^a cerebrovascular (p. ex., vasculite, 
displasia fibromuscular, dissec^ao arterial, malforma- 
^ao arteriovenosa) e para detectar e caracterizar le- 
s5es da carotida externa que possam ser operadas em 
pacientes apropriados. A angiografia de subtra^ao 
digital, na qual o meio de contraste e injetado den¬ 
tro da arteria femoral, seguida por imagens de raios 
X, e altamente sensivel e especifica para a detec^ao de 
estenose moderada a grave da arteria carotida inter¬ 
na extracraniana. No entanto, essa tecnica e invasiva 
e carrega um risco de complica^oes neurovasculares, 
tendo sido amplamente suplantada por metodos nao 
invasivos. 

A ultrassonografia com Doppler tambem 
pode detectar uma estenose de arteria carotida inter¬ 
na e e um exame nao invasivo, mas pode ser incapaz 
de distinguir entre estenose e oclusao, e nao visua- 
liza a anatomia vascular circundante. No entanto, 
sua seguran^a e uma taxa baixa de resultados falso- 
-negativos levaram a sua ampla utiliza^ao como teste 
de rastreamento. 

A angiorressonancia magnetica (ARM) con- 
trastada e usada nos dias de hoje como um mtodo 
nao invasivo para substituir a angiografia de subtra- 
9 ao digital, a despeito de sua resolu^ao um pouco 
mais baixa. A angiotomografia e uma abordagem al- 
ternativa, embora envolva exposi^ao a radia^ao e pos- 
sa ser obscurecida por artefatos causados pelo calcio 
contido nas placas ateromatosas. 

Certas caracteristicas anatomicas das placas ate¬ 
romatosas - como um grande nucleo lipidico, um 
revestimento fibroso atenuado ou roto, ou hemor¬ 
ragia dentro da placa - podem estar associadas com 
um risco aumento para AVC. Por isso, os mtodos de 
representa^ao por imagem da placa carotidea, como 
RM de alta resolu^ao ou tomografia por emissao de 
positron ^^fluorodesoxiglicose, podem ser uteis do 
ponto de vista diagnostico. 

A ultrassonografia transcraniana com Dop¬ 
pler algumas vezes e usada na avalia^ao de suspeita 
de estenose da arteria carotida interna intracraniana, 
da arteria cerebral media ou da arteria basilar, e para 
a detec^ao e o seguimento do vasoespasmo cerebral 
apos hemorragia subaracnoidea aneurismatica. 

ECOCARDIOGRAFIA 

A ecocardiografia pode ser util para demonstrar as 
les5es cardiacas responsaveis por AVC embolico em 
pacientes com trombo mural, doen^a valvar ou mixo- 
ma atrial, por exemplo. 

ELETROENCEFALOGRAMA (EEG) 

O EEG raramente e util na avalia^ao de um AVC. No 
entanto, ele pode ajudar a diferenciar entre um dis- 
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▲ Figura 13-14 Exames de imagem no AVC isquemico, no territorio da arteria cerebral media. (A) TC mostrando 
sulcos corticais de baixa densidade e apagados (entre as pontas de seta) e compressao do corno anterior do ventriculo 
lateral (seta). (B) RM ponderada em T1 mostrando perda das marcas sulcais (entre as pontas deseta) e compressao 
do corno anterior do ventriculo lateral (seta). (C) IRM ponderada em T2 mostrando aumento da intensidade de sinal 
(entre as pontas de seta) e compressao ventricular (seta). 


turbio convulsivo e AITs ou entre infartos lacunares e 
infartos corticais, em alguns pacientes nos quais essas 
possibilidades nao podem ser distinguidas de outra 
maneira. 


DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 


Em pacientes que apresentam disfun^ao do sistema 
nervoso central de inicio subito, um AVC isquemico 
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deve ser distinguido de processes estruturais e meta- 
bolicos que possam imitar um AVC. Deve-se suspeitar 
de um processo subjacente que nao seja uma isquemia 
cerebral focal quando o deficit neurologico resultan- 
te nao esta em conformidade com a distribui^ao de 
qualquer arteria cerebral isolada. Alem disso, os AVCs 
normalmente nao comprometem a consciencia na au- 
sencia de deficits focais profundos, enquanto outros 
disturbios cerebrais podem faze-lo. 

Os disturbios vasculares que algumas vezes po¬ 
dem ser confundidos com AVC isquemico incluem 
hemorragia intracerebral, hematoma subdural ou 
epidural e hemorragia subaracnoidea decorrente de 
ruptura de um aneurisma ou malforma^ao vascular. 
Essas condi^oes muitas vezes podem ser distinguidas 
por uma historia de traumatismo ou cefaleia excru- 
ciante no inicio do quadro, por uma depressao mais 
ou menos acentuada da consciencia ou pela presen^a 
de rigidez de nuca durante o exame. Tais condi^oes 
podem ser excluidas por TC ou RM. 

Outras lesoes estruturais do cerebro, como tu¬ 
mor ou abscesso, tambem podem produzir sintomas 
cerebrais focais de inicio agudo. O abscesso cerebral e 
sugerido pela presen^a de febre concorrente, e tanto 
o abscesso como o tumor em geral podem ser diag- 
nosticados por TC ou RM. Disturbios metabolicos, 
particularmente a hipoglicemia e a hiperglicemia hi- 
perosmolar nao cetotica, podem se apresentar de um 
modo semelhante a um AVC. Portanto, o nivel serico 
da glicose deve ser determinado em todos os pacien- 
tes com AVC aparente. 


TRATAMENTO 


Os farmacos usados para a preven^ao e o tratamento 
de doen^as cerebrovasculares estao listados na Tabela 
13-6. O tratamento relacionado com as causas espe- 
cificas subjacentes vasculares, cardiacas e hemato- 
logicas do AVC (p. ex., farmacos anti-inflamatorios, 
antibioticos ou antiarritmicos) foi abordado anterior- 
mente na se^ao referente a Etiologia. 

PREVENCAO PRIMARIA 
► Fatores de risco 

A preven^ao primaria do AVC deve ser direcionada 
primeiramente para a corre^ao ou melhora de fatores 
de risco modificaveis conhecidos, como hipertensao, 
tabagismo, dislipidemia, diabetes, obesidade e ativi- 
dade fisica (Tabela 13-1). 

^ Acido acetilsalici'lico 

Evidencias atuais apoiam a administra^ao de acido 
acetilsalicilico para reduzir a incidencia de eventos 
cardiovasculares (incluindo, mas nao de modo espe- 
cifico, o AVC) em pacientes com risco aumentado (6 


Tabela 13-6 Farmacos para o tratamento da doenca 
cerebrovascular 


Farmaco 

Via de 

administrado 

Dosagem 

Anticoagulantes 

Heparina 

IV 

Para TTPa = 1,5 a 

2,0 X controle 

Varfarina 

VO 

Para INR = 2,0 
a 3,5 

Rivaroxaban 

VO 

20 mg ao dia 

Dabigatran 

VO 

110 a 150 mg duas 
vezes ao dia 

Apixaban 

VO 

5 mg duas vezes 
ao dia 

Agentes antiplaquetarios 

Acido acetilsali¬ 
cilico 

VO 

81 a 325 mg/dia 

Acido acetilsalici- 
lico/dipiridamof 

VO 

25/200 mg duas 
vezes ao dia 

Ticlopidina 

VO 

250 mg duas vezes 
ao dia 

Clopidogrel 

VO 

75 mg ao dia 

Tromboh'ticos 

Ativador do 
plasminogenio 
tecidual recombi- 
nante (rt-PA) 

IV 

lA 

0,9 mg/kg uma vez 
Nao estabelecida 


lA, intra-arterial; IV, intravenosa; VO, via oral. 
Tormulacao de liberacao prolongada. 


a 10%) de apresentarem tais eventos em 10 anos. Isso 
incluiria, por exemplo, um homem de 65 anos ou uma 
mulher de 71 anos de idade com pressao arterial sisto- 
lica elevada-normal nao tratada de 140 mmHg e sem 
outros fatores de risco (diabetes, tabagismo, doenca 
vascular coronaria, fibrila^ao atrial ou hipertrofia 
ventricular esquerda). 

^ Fonte cardioembolica 

O tratamento preventivo primario tambem esta in- 
dicado em pacientes com disturbios cardiacos que 
predispoem ao AVC, como fibrila^ao atrial, infar- 
to agudo do miocardio com trombo ventricular ou 
protese valvar cardiaca mecanica. O tratamento com 
varfarina dose-ajustado, com uma meta internacional 
padronizada (INR) de 2,0 a 3,0, reduz o risco de AVC 
nesses pacientes em cerca de 50 a 75%. O rivaroxa- 
ban (20 mg diarios por via oral), um fator inibidor 
Xa administrado em uma dose fixa e que nao requer a 
monitora^ao dos fatores de coagula^ao, parece ser tao 
eficaz quanto a varfarina para a profilaxia do AVC na 









ACIOENTE VASCULAR CEREBRAL 


fibrila^ao atrial nao valvar, com menos complica^oes 
de sangramento. A acido acetilsalicilico e bem menos 
eficaz, e a cardioversao e ineficaz para esse proposito. 

^ Estenose assintomatica da 
arteria carotida 

A estenose assintomatica da carotida produzindo 
70 a 99% de redu^ao no diametro vascular tambem 
esta associada com um risco aumentado de acidente 
vascular. A obstru^ao total da carotida nao e um fa- 
tor de risco, pois a ausencia de sintomas implica em 
compensa^ao adequada pela circula^ao colateral. Se 
a estenose assintomatica deve ser tratada de modo 
medicamentoso (com farmacos antiplaquetarios) ou 
cirurgico (com endarterectomia carotida ou implante 
de stent na arteria carotidea [discutido adiante]) de- 
pende de varios fatores, incluindo a taxa de compli- 
ca^ao cirurgica, que deve ser < 3% para cirurgia a ser 
considerada em pacientes assintomaticos. 

ATAQUE ISQUEMICO TRANSITORIO 

Um ataque isquemico transitorio, ou AIT, e um episo- 
dio de isquemia cerebral focal que se resolve rapida e 
completamente, em geral em uma bora. For defini(;ao, 
um paciente com AIT nao apresenta deficit neurologico 
residual no momento do diagnostico. A meta do trata- 
mento e prevenir AVCs subsequentes, que acontecem 
em cerca de 5 a 7% dos pacientes dentro de 48 horas e 
10 a 15% dos pacientes dentro de tres meses apos o AIT. 

^ Investigates 

A interna^ao hospitalar e preferida para que, caso os 
sintomas retornem, possam ser rapidamente atendi- 
dos. Os pacientes devem ser avaliados urgentemente 
com exames de sangue (hemograma completo, tem¬ 
po de protrombina e tromboplastina parcial, taxa de 
hemossedimenta^ao, teste de treponema para a sifilis, 
glicemia) e EGG para identificar as causas subjacentes 
de doen^a cerebrovascular, alem de RM com DWI ou 
TC para documentar AIT ou AVC e para excluir outras 
causas. Pacientes com sintomas ou achados de imagem 
consistentes com isquemia da circula^ao anterior, e 
que sejam bons candidatos para a cirurgia, devem ser 
submetidos a angiografia por RM, angiotomografia 
ou ultrassonografia com Doppler para detectar lesoes 
operaveis na arteria carotida extracraniana. Uma eco- 
cardiografia deve ser realizada se houver predisposi^ao 
para disturbio cardiaco, ou quando os sintomas suge- 
rem embolo cardiogenico (p. ex., AITs recorrentes com 
sintomas relacionados a territorios diferentes). 

^ Tratamento medicamentoso 

1. A pressao arterial em geral nao deve ser reduzi- 
da agudamente, para nao haver risco de redu^ao 


da perfusao de um tecido cerebral em situa^ao 
de risco. 

2. Anticoagula^ao com heparina, administrada 
em infusao intravenosa continua para obter um 
tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa) 
de 1,5 a 2,5 o valor de controle, seguida por var- 
farina, administrada por via oral para atingir 
uma rela^ao internacional normalizada (INR) de 
2,0 a 3,5, ou outro anticoagulante por via oral 
(Tabela 13-6), esta indicada quando uma fonte 
embolica cardiaca parece ser a responsavel. 

3. Tratamento antiplaquetario com acido acetilsa- 
licilico/dipiridamol, acido acetilsalicilico isolado 
ou clopidogrel (Tabela 13-6) e recomendado para 
AITs de origem presumidamente nao cardioge- 
nica, caso nao sejam encontradas outras lesoes 
vasculares passiveis de cirurgia (ou seja, nao 
existe lesao, estenose carotidea extracraniana de 
< 50 a 70%, oclusao completa da carotida, lesao 
intracraniana ou lesao da circula^ao posterior), 
ou quando o paciente nao e candidate a endarte¬ 
rectomia carotidea ou implante de stent. 

4. Estatinas (p. ex., atorvastatina, 80 mg diarios por 
via oral) tambem reduzem o risco de AVC e de 
outros eventos cardiovasculares em pacientes 
com AIT. 

^ Tratamento intervencionista 

Diferentemente do AVC agudo (discutido mais adian¬ 
te), o AIT nao costuma ser considerado uma indica- 
9 ao para tratamento trombolitico, embora existam 
controversias quanto a isso. 

^ Tratamento cirurgico 

1. A endarterectomia da carotida (remo^ao cirur¬ 
gica do trombo de uma arteria carotida interna 
ou comum estenosada na regiao do pesco^o) e 
indicada para pacientes com AITs da circula^ao 
anterior e com estenose carotidea de alto grau 
(70 a 99%) - e para pacientes selecionados com 
estenose moderada (50 a 70%) - do lado apro- 
priado responsavel por causar os sintomas. O be- 
neficio liquido da endarterectomia assume uma 
morbidade cirurgica perioperatoria e uma taxa 
de mortalidade inferior a 6%. 

2. O implante de stent na arteria carotida, envol- 
vendo a inser^ao transluminal percutanea de um 
stent de niquel ou titanio e um dispositivo de 
prote^ao embolica, tern uma eficacia similar para 
a estenose de carotida extracraniana, em compa- 
ra^ao com a endarterectomia, assumindo uma 
morbidade perioperatoria e uma taxa de morta¬ 
lidade similares. A coloca^te de stent esta asso¬ 
ciada com um risco aumentado de AVC durante 
o procedimento, mas com uma redu^ao do risco 


NEUROLOGIA CUNICA 


de infarto do miocardio durante o procedimento. 
Considerando o efeito adverse geralmente maior 
do AVC que o do infarto do miocardio sobre a 
qualidade de vida, a endarterectomia carotidea 
ainda permanece superior, embora para alguns 
pacientes a coloca^ao de stent possa ser preferivel 
(p. ex., pacientes mais jovens). 

3. A estenose intracraniana da arteria carotida 
atualmente nao e uma indica^ao de cirurgia. Para 
pacientes com estenose sintomatica maior do que 
70% da arteria carotida interna intracraniana, da 
arteria cerebral media, da arteria vertebral ou da 
arteria basilar, um tratamento medicamentoso 
agressivo (o uso de dois farmacos antiplaqueta- 
rios e a corre^ao dos fatores de risco cardiovascu- 
lares) e superior a coloca^ao de stent para preve- 
nir o AVC. 

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL AGUDO 

Em contraste com o AIT, um diagnostico de AVC im- 
plica em um deficit neurologico focal persistente, que 
pode melhorar, ficar estavel ou piorar (AVC em evo- 
lu^ao ou AVC progressivo) quando o paciente e visto 
inicialmente. 

^ Investigates 

As investiga^oes foram descritas anteriormente para 
AIT. 

^ Tratamento medicamentoso 

1. A pressao arterial em geral nao deve ser reduzi- 
da agudamente, a nao ser que seja alta o suficien- 
te (> 185 mmHg sistolica ou > 110 mmHg dias- 
tolica) para transformar um candidato elegivel 
sob os demais pontos de vista em um candidato 
inelegivel para o tratamento trombolitico (ver 
adiante). 

2. Anticoagula^ao com heparina, seguida pelo uso 
de um anticoagulante oral, esta indicada, como 
descrito anteriormente para AIT e na Tabela 
13-6, caso a historia, o exame fisico e as inves- 
tiga^oes diagnosticas apontem para um embolo 
cardiaco como a causa provavel do AVC. Embora 
a anticoagula^ao imediata possa resultar em he- 
morragia dentro do infarto, isso raramente afeta 
de modo adverso o resultado final, a nao ser que 
o infarto seja maci^o. O risco de hemorragia e 
mais do que compensado pelo risco particular- 
mente alto de emboliza^ao recorrente, logo apos 
um AVC embolico, de modo que a anticoagula- 
^ao nao deve ser retardada nesse cenario. 

3. Tratamento antiplaquetario com acido acetil- 
salicilico/dipiridamol, acido acetilsalicilico iso- 
ladamente ou clopidogrel (Tabela 13-6) deve ser 
administrado na ausencia de uma fonte cardio- 


embolica, caso nao sejam encontradas lesoes vas- 
culares passiveis de cirurgia (ou seja, nao existe 
lesao, estenose carotidea extracraniana de < 50 
a 70%, oclusao completa da carotida, lesao in¬ 
tracraniana ou lesao da circula^ao posterior), ou 
quando o paciente nao e candidato a tratamento 
cirurgico ou intervencionista. 

4. Estatinas podem ser administradas para reduzir 
o risco de acidentes vasculares futuros e de ou- 
tros eventos cardiovasculares, como foi descrito 
anteriormente para AIT. 

5. Agentes antiedema como manitol ou corticoste- 
roides nao demonstraram melhorar o resultado 
do AVC. 

6. Agentes neuroprotetores, como barbituricos, 
antagonistas dos canais de calcio, antagonistas 
excitatorios do receptor de aminoacido e antioxi- 
dantes, nao demonstraram melhorar o resultado 
do AVC. 

^ Tratamento intervencionista 

1. Trombolise intravenosa - A administra^ao in- 
travenosa de um ativador tecidual recombinante 
do plasminogenio (rtPA, de recombinant tissue 
plasminogen activator, ou alteplase) dentro de 4,5 
horas apos o inicio dos sintomas reduz a incapa- 
cidade e a mortalidade decorrente de um AVC 
isquemico. O farmaco e administrado em uma 
dose de 0,9 mg/kg, ate uma dose total maxima 
de 90 mg; 10% da dose sao administrados em 
um bolus intravenoso e o restante e administrado 
como infusao intravenosa continua durante 60 
minutos. 

As contraindica^oes da trombolise estao re- 
lacionadas com o desejo de evitar o tratamento 
desnecessario de pacientes que estejam melho- 
rando de modo espontaneo ou que possam nao 
se beneficiar do tratamento, ou com a possibili- 
dade de exacerbar complica^oes hemorragicas 
(incluindo hemorragia intracerebral). As con- 
traindica^oes concebidas para evitar tratamentos 
desnecessarios ou ineficazes incluem presen^a 
de deficits neurologicos apenas pequenos ou em 
resolu^ao; comedo dos sintomas mais de seis ho¬ 
ras antes do inicio do tratamento, e hipoglicemia 
(glicose sanguinea < 50 mg/dL), que pode imitar 
um AVC. As contraindica^oes relacionadas com 
complica^oes hemorragicas incluem trauma- 
tismo, cirurgia ou hemorragia recentes; pressao 
arterial superior a 185 mmHg sistolica ou acima 
de 110 mmHg diastolica, e um disturbio da coa- 
gula^ao (INK > 1,7, TTPa elevada ou contagem 
deplaquetas < 100.000/mm^). 

Dentro das primeiras 24 horas apos a admi- 
nistra^ao de rtPA, nao devem ser administrados 
anticoagulantes nem agentes antiplaquetarios, a 
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pressao arterial deve ser cuidadosamente moni- 
torada, e procedimentos como pun^ao arterial e 
coloca^ao de acessos venosos centrals, passagens 
de cateteres vesicais e sondas nasogastricas de- 
vem ser evitados. 

2. Trombolise intra-arterial - A administra^ao 
intra-arterial de rtPA e uma abordagem investi- 
gativa para o tratamento de AVC que pode estar 
associada com melhora das taxas de recanaliza- 
^ao, em compara^ao com a administra^ao intra- 
venosa de rtPA, mas que leva a um inicio mais 
lento do tratamento. rtPA intra-arterial e rtPA 
intravenoso e intra-arterial combinado se encon- 
tram em estudo. 

3. Retirada de coagulo - O tratamento endovas¬ 
cular mecanico com dispositivos para a retirada 
de coagulo, como MERCI (Mechanical Embolus 
Removal in Cerebral Embolism, ou remo^ao me- 
canica de embolo na embolia cerebral), aprovado 
pela Food and Drug Administration, pode ser 
util para o tratamento do AVC, especialmente na 
oclusao isolada da arteria cerebral media, e quan- 
do combinado com rtPA. No entanto, ainda sao 
necessarios estudos adicionais dessa abordagem. 

^ Tratamento cirurgico 

As indica^5es para o tratamento cirurgico de um AVC 
complete sao limitadas. Quando o paciente deterio- 
ra como uma consequencia de compressao do tronco 
cerebral apos um infarto cerebelar, no entanto, a des- 
compressao da fossa posterior com evacua^ao do te- 
cido cerebral infartado pode salvar a vida do paciente. 

A endarterectomia carotidea de emergencia al- 
gumas vezes e feita no AVC agudo, mas tern uma taxa 
de complica^ao elevada. A endarterectomia realizada 
duas semanas ou mais apos o AVC pode ser util quan¬ 
do menos do que a totalidade do territorio suprido 
pelo vaso afetado foi infartado (AVC parcial). A cra- 
niotomia descompressiva algumas vezes e usada em 
um esfor^o para evitar hernia^ao transtentorial e obi- 
to em pacientes com AVC hemisferico extenso. Uma 
cirurgia de bypass extracraniano (arteria temporal su¬ 
perficial), para intracraniano (arteria cerebral media) 
(EC-IC) costuma estar reservada para circunstancias 
especiais, como moyamoya. 

ACIOENTE VASCULAR CEREBRAL CRONICO 

O tratamento do AVC na fase cronica esta dirigido 
para a preven^ao secundaria, para evitar recorrencia e 
otimiza^ao do resultado do evento ja ocorrido. 

^ Prevencao secundaria 

A prevencao secundaria envolve medidas similares 
aquelas empregadas na prevencao primaria, incluindo 
a corre^ao de fatores de risco modificaveis e a admi- 


nistra^ao de farmacos antiplaquetarios e estatinas (ou 
anticoagulantes orais, quando a fonte cardioembolica 
persiste). 

^ Reabilita»o 

A maioria dos pacientes apresenta melhora espon- 
tanea da fun^ao neurologica nos 3 a 6 meses apos o 
AVC, mas tratamento fisico, ocupacional ou fonoau- 
diologico pode fornecer beneficios adicionais. Reco- 
menda-se o inicio precoce e intensivo do tratamento 
de reabilita^ao, e a motiva^ao do paciente e um fator 
importante. Exemplos de tratamentos com forte evi- 
dencia de beneficio incluem fisioterapia induzida por 
restri^ao e treinamento assistido por robos para a fun- 
9 ao do bra^o, exercicios orientados para a forma fisica 
e cardiorrespiratoria e treinamento para caminhada, 
alem de terapia ocupacional para as atividades da vida 
diaria. 

^ Estimulacao cerebral nao invasiva 

Alguns estudos indicam que a estimulacao do hemis- 
ferio afetado ou a inibicao do hemisferio contralateral 
com estimulacao magnetica transcraniana ou estimu¬ 
lacao direta pode melhorar a funcao motora ou da 
linguagem em pacientes com AVCs. A significancia 
clinica desses efeitos ainda nao esta clara. 

^ Farmacoterapia 

A recuperacao de um AVC pode ser comprometida 
por farmacos sedativos e realcada por farmacos es- 
timulantes. Os ultimos incluem os antidepressivos 
(triciclicos e inibidores seletivos da recaptacao da 
serotonina), que costumam ser administrados para a 
depressao pos-AVC, mas que alguns estudos sugerem 
ter efeitos beneficos adicionais sobre as atividades da 
vida diaria, a funcao cognitiva, a destreza, a marcha e 
a mortalidade. 


COMPLICATES 


Complicacoes medicas sao comuns apos um AVC e 
podem afetar o resultado. Estas complicacoes incluem 
infeccoes (especialmente pneumonia aspirativa e in- 
feccoes do trato urinario), arritmias cardiacas, dis- 
fagia, sangramento gastrintestinal, trombose venosa 
profunda, embolia pulmonar e depressao. Em alguns 
casos, como arritmia e depresste, as complicacoes 
podem resultar diretamente de lesoes cerebrais. Esses 
disturbios sao tratados como em outras circunstancias. 


PROGNOSTICO 


Apos um AVC, o resultado do quadro e influenciado 
por diversos fatores, sendo os mais importantes a na- 
tureza e a gravidade do deficit neurologico resultante. 
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A idade do paciente, a causa do AVC e os disturbios 
medicos coexistentes tambem afetam o prognostico. 
De modo geral, um pouco menos de 80% dos pacien- 
tes com AVC sobrevivem durante pelo menos um 
mes, e as taxas de sobrevida de 10 anos estao proximas 
de 35%. O ultimo item e surpreendente, consideran- 
do a idade avan^ada na qual os AVCs normalmente 
ocorrem. Dos pacientes que sobrevivem ao periodo 
agudo, cerca de metade a dois ter^os recuperam uma 
vida independente, enquanto cerca de 15% requerem 
cuidados institucionais. 


^ HEMORRAGIA INTRACEREBRAL 
HEMORRAGIA HIPERTENSIVA 


EPIDEMIOLOGIA 

A hemorragia intracerebral e responsavel por 10 a 
15% dos AVCs, sendo que a hipertensao e a causa sub- 
jacente mais frequente de hemorragia intracerebral 
nao traumatica. A incidencia e menor em brancos que 
em outros grupos etnicos, o que se relaciona com as 
taxas de hipertensao. 

FISIOPATOLOGIA 

^ Autorregulacao cerebral 

A autorregulacao do fluxo sanguineo cerebral (Figura 
13-15), que e obtida por alteracoes no calibre das pe- 
quenas arterias cerebrais de resistencia, mantem o flu¬ 
xo sanguineo cerebral constante, enquanto a pressao 
arterial sistemica se eleva e diminui. A gama das pres- 
soes sanguineas autorreguladas e variavel, mas nor¬ 
malmente e ampla. 

Em individuos normotensos, a pressao arterial 
media mais baixa, na qual a autorregulacao e eficaz, 
e de cerca de 60 mmHg. Abaixo desse nivel, as altera- 
Coes do calibre das arterias cerebrais nao podem com- 
pensar a reducao da pressao de perfusao. Portanto, o 
fluxo sanguineo cerebral diminui, causando confusao, 
vertigens e escurecimento visual. Se a pressao arterial 
media cair para menos de 35 a 40 mmHg, ocorre so- 
nolencia e perda da consciencia. Por outro lado, com 
pressoes sanguineas acima do limite superior da au¬ 
torregulacao (150 a 200 mmHg), o fluxo sanguineo 
cerebral aumenta, o que pode produzir encefalopatia 
hipertensiva (Capitulo 4). 

Em individuos cronicamente hipertensos, a cur- 
va de autorregulacao esta deslocada; isso pode ser 
decorrente de danos as pequenas paredes arteriais. O 
limite inferior da variacao autorreguladora aumenta; 
assim, o fluxo sanguineo cerebral diminui quando a 
pressao arterial media cai para menos do que cerca de 
120 mmHg. Isto torna a reducao acentuada da pressao 



D) 



▲ Figura 13-15 Autorregulacao cerebrovascular. (A) 
0 fluxo sanguineo cerebral e mantido na faixa normal em 
uma ampla variacao de pressoes sanguineas. Com pres¬ 
soes muito baixas, ocorre hipoperfusao cerebral, levan- 
do a sincope. Pressoes que aumentam alem da variacao 
autorreguladora podem causar uma encefalopatia hiper¬ 
tensiva. (B) Alteracdes estruturais nas arterias cerebrais 
desviam a variacao autorreguladora para pressoes san¬ 
guineas mais elevadas. Hipoperfusao e sincope podem 
ocorrer com pressoes normais, e pressoes associadas com 
encefalopatia hipertensiva encontram-se aumentadas. 


arterial - em especial para niveis hipotensos - poten- 
cialmente perigosa. Como foi observado antes na se- 
Cao sobre tratamento da isquemia cerebral focal, este e 
um risco particular em pacientes com AVC isquemico 
agudo. 

^ Hipertensao cronica 

A hipertensao cronica parece promover alteracdes es¬ 
truturais nas paredes das pequenas arterias cerebrais 
penetrantes e nas arteriolas, consistindo em necrose 
fibrinoide (algumas vezes denominada lipo-hiali- 
nose) e aneurismas miliares (Charcot-Bouchard) 
(Figura 13-16). Embora a rela^ao exata entre elas e 
com a hemorragia hipertensiva ainda seja debatida, a 
necrose fibrinoide pode enfraquecer as paredes vas- 
culares, predispondo-as a forma^ao de aneurismas e 
sua ruptura. 

^ Hipertensao aguda 

O papel da hipertensao aguda - em oposi^ao a hiper¬ 
tensao cronica - na patogenese da hemorragia intra¬ 
cerebral e incerto. A maioria dos pacientes com he¬ 
morragia intracerebral esta hipertensa apos o evento. 










ACIOENTE VASCULAR CEREBRAL 


5 


A. Hemisferios cerebrals 



▲ Figura 13-16 Distribuicao de aneurismas de Char- 
cot-Bouchard (pontilhado) subjacentes a hemorragia in¬ 
tracerebral hipertensiva. 


mas isso pode ser explicado pela hipertensao de base, 
pela resposta vasopressora ao aumento da pressao in- 
tracraniana (reflexo de Cushing), ou por ambas. Alem 
disso, grandes hemorragias intracerebrais sao uma 
caracteristica incomum da encefalopatia hipertensiva 


aguda. No entanto, o fato de que alguns pacientes com 
hemorragia intracerebral espontanea nao tern historia 
de hipertensao e nao apresentam sinais de doen^a hi¬ 
pertensiva de orgao final, sugere que episodios hiper- 
tensivos mais agudos podem estar envolvidos, como 
a ocorrencia de hemorragia cerebral em pacientes jo- 
vens apos abuso de anfetamina ou cocaina. 

^ Efeitos de hematoma 

Hemorragias hipertensivas causam compressao em 
vez de destrui^ao do tecido cerebral adjacente, resul- 
tando em redu^ao da perfusao e do metabolismo da 
regiao ao redor do hematoma. No entanto, a signifi- 
cancia clinica desse fenomeno ainda e incerta. Produ- 
tos da degrada^ao do sangue extravasado podem cau- 
sar inflama^ao e lesao secundaria. O edema ao redor 
do hematoma e maximo cerca de tres dias apos uma 
hemorragia intracerebral nao traumatica. A extensao 
do edema esta relacionada com o tamanho do hema¬ 
toma, que e um previsor de mau prognostico, mas o 
edema em si nao e um fator prognostico independen- 
te. O aumento da pressao intracraniana resulta em 
tamponamento do vaso rompido, mas tambem pode 
levar a hernia^ao cerebral e obito. 

PATOLOGIA 

A maioria das hemorragias hipertensivas se origina 
em areas de predile^ao que correspondem a ramos 
arteriais penetrantes longos, juntamente com necro¬ 
se fibrinoide; aneurismas de Charcot-Bouchard (ver 
anteriormente) sao encontrados na necropsia. Esses 
ramos incluem os ramos caudado e putaminal das 
arterias cerebrais medias (42%), os ramos da arteria 
basilar que suprem a ponte (16%), os ramos talamicos 
das arterias cerebrais posteriores (15%), os ramos das 
arterias cerebelares superiores, que suprem os micleos 
dentados e a substancia branca profunda do cerebelo 
(12%), e alguns ramos da substancia branca das arte¬ 
rias cerebrais (10%), especialmente nos lobos parieto- 
-occipitais e nos lobos temporals. Na fase aguda, apos 
uma hemorragia intracerebral, existe edema ao redor 
do hematoma e, frequentemente, deslocamento de 
estruturas cerebrais adjacentes, alem de apagamento 
ventricular. Na fase cronica, a unica anormalidade 
pode ser um defeito em fenda, correspondente ao 
hematoma reabsorvido, circundado de margens pig- 
mentadas contendo macrofagos carregados de he- 
mossiderina. 

^ Achados cimicos 

A hemorragia hipertensiva ocorre sem aviso, mais co- 
mumente enquanto o paciente esta acordado. A cefa- 
leia esta presente em 50% dos casos e pode ser grave; 
vomito e comum. A pressao arterial esta elevada, de 
mo do que uma pressao arterial normal ou baixa em 
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um paciente com AVC torna o diagnostico de hemor- 
ragia hipertensiva improvavel. 

Apos uma hemorragia, o edema em desenvolvi- 
mento produz piora clinica durante minutos a dias. 
No entanto, a dura^ao do sangramento ativo e breve, 
e ressangramento em geral nao ocorre. Depots que os 
deficits estao estabilizados, a melhora e lenta. Pode 
ocorrer um retorno consideravel da fun^ao neurolo- 
gica, embora a mortalidade seja de cerca de um ter^o 
em sets meses, e muitos pacientes tornam-se perma- 
nentemente incapazes de cuidar de si mesmos. 

Hemorragias hipertensivas maci^as podem rom¬ 
per atraves do tecido cerebral para dentro dos ventri- 
culos, um quadro associado com prognostico pobre; a 
ruptura direta pelo manto cortical e incomum. O obi- 
to frequentemente se deve a hernia^ao causada pelo 
efeito de massa. 

As caracteristicas clinicas variam com o local da 
hemorragia (Tabela 13-7). 

^ Hemorragia cerebral profunda 

Os dois locals mais comuns de hemorragia hiperten¬ 
siva sao o putame e o talamo, que sao separados pela 
perna posterior da capsula interna. Este segmento 
da capsula interna e atravessada pelas fibras moto- 
ras descendentes e pelas fibras sensoriais ascenden- 
tes, incluindo as radia^5es opticas (Figura 13-17). A 
pressao exercida por um hematoma lateral (putami- 
nal) ou medial (talamico), portanto, produz um defi¬ 
cit sensorimotor contralateral. 

Em geral, a hemorragia putaminal leva a um de¬ 
ficit motor mais grave, e a hemorragia talamica leva a 
um disturbio sensorial mais grave. Uma hemianopsia 
homonima pode ocorrer como um fenomeno transi- 
torio apos hemorragia talamica e, frequentemente, e 
um achado persistente na hemorragia do putame. Nas 
grandes hemorragias talamicas, os olhos podem exi- 
bir um desvio tonico para baixo, como se o paciente 
estivesse olhando para a ponta do nariz, em decor- 
rencia do envolvimento do centro mesencefalico do 


Talamo 



A Figura 13-17 Relacoes anatomicas na hemorragia 
cerebral profunda. (No topo) Plano de seccao. (Abaixo) 
Hemorragias no putame (1) e no talamo (2) podem com- 
primir ou seccionar a perna posterior adjacente da capsula 
interna. Hemorragias talamicas tambem podem se esten- 
der para dentro dos ventriculos ou comprimir o hipotala- 
mo ou 0 centro mesencefalico do olhar para cima (3). 

olhar para cima. Afasia pode ocorrer se a hemorragia 
de ambos os lados exercer pressao sobre as areas cor- 
ticais da linguagem. Uma sindrome afasica associada 
com hemorragia localizada para dentro do talamo foi 
descrita e tern um excelente prognostico de recupera- 
9 ao completa. 

^ Hemorragia lobar 

As hemorragias hipertensivas tambem ocorrem na 
substancia branca subcortical situada abaixo dos lo- 
bos frontais, parietais, temporals e occipitais. Os si- 


Tabela 13-7 Caracteristicas clinicas da hemorragia intracerebral hipertensiva 


Localizacao 

Coma 

Pupilas 

Movimentos 

oculares 

Disturbio 

sensorimotor 

Hemianopsia 

Convulsdes 

Putame 

Comum 

Normals 

Desvio ipsilateral 

Hemiparesia 

Comum 

Incomuns 

Talamo 

Comum 

Pequenas, 

lentas 

Pode ocorrer desvio 
para baixo e desvio 
medial 

Deficit hemissen- 
sorial 

Pode ocorrer 
transitoriamente 

Incomuns 

Lobar 

Incomum 

Normals 

Normals ou desvio 
ipsilateral 

Hemiparesia ou de¬ 
ficit hemissensorial 

Comum 

Comuns 

Ponte 

Precoce 

Puntiformes 

Horizontals ausentes 

Quadriparesia 

Nenhuma 

Nenhuma 

Cerebelo 

Tardio 

Pequenas, 

reativas 

Comprometidos tar- 
diamente 

Ataxia da marcha 

Nenhuma 

Nenhuma 
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nais e sintomas variam de acordo com a localiza^ao, 
mas podem incluir cefaleia, vomito, hemiparesia, de¬ 
ficits hemissensoriais, afasia e anormalidades de cam- 
po visual. As convulsoes sao mais frequentes que nas 
hemorragias em outras localiza^oes, enquanto o coma 
e menos frequente. 

^ Hemorragia pontina 

O sangramento dentro da ponte produz coma em se- 
gundos a minutos e costuma levar ao obito em 48 bo¬ 
ras. Os achados oculares normalmente incluem pupi- 
las puntiformes. Os movimentos oculares horizontals 
estao ausentes ou comprometidos, mas os movi¬ 
mentos oculares verticals podem estar preservados. 
Em alguns pacientes, pode haver bobbing ocular, 
uma excursao para baixo e bilateral dos olhos com 
intervalos de cerca de cinco segundos. Os pacien¬ 
tes comumente estao quadripareticos e apresentam 
postura descerebrada. Algumas vezes existe hiper- 
termia. A hemorragia costuma romper para dentro 
do quarto ventriculo, e uma extensao rostral da he¬ 
morragia para dentro do mesencefalo resultando em 
pupilas medias fixas e comum. Em contraste com a 
apresenta^ao classica da hemorragia pontina descrita 
anteriormente, pequenas hemorragias, que poupam 
o sistema ativador reticular - e que estao associadas 
com deficits menos graves e uma excelente recupera- 
^ao - tambem ocorrem. 

^ Hemorragia cerebelar 

Sinais caracteristicos de hemorragia cerebelar - cefa¬ 
leia, tontura, vomito e incapacidade de ficar em pe 
ou andar - iniciam subitamente, dentro de minutos 
apos o inicio do sangramento. Embora os pacientes 
possam, inicialmente, estar alertas ou so levemente 
confusos, grandes hemorragias levam ao coma den¬ 
tro de 12 horas em 75% dos casos e apos 24 horas em 
90% dos casos. Quando o coma esta presente desde 
o inicio, o quadro clinico pode ser indistinguivel do 
quadro clinico da hemorragia pontina. 

Achados oculares comuns incluem comprometi- 
mento do olhar para o lado da lesao ou desvio forba¬ 
de para longe da lesao, causado pela pressao sobre o 
centro pontino do olhar lateral. Um desvio inclinado 
tambem pode ocorrer, no qual o olho ipsilateral a le¬ 
sao encontra-se deprimido. As pupilas sao pequenas 
e reativas. Fraqueza facial ipsilateral do tipo neuro- 
nio motor inferior ocorre em cerca de 50% dos casos, 
mas a for^a nos membros esta normal. Uma ataxia de 
membro geralmente e leve ou esta ausente. As respos- 
tas plantares sao flexoras precocemente na evolu^ao, 
mas se tornam extensoras quando o tronco cerebral 
fica comprometido e o quadro do paciente deteriora. 
Comprometimento do olhar voluntario ou reflexo 
para cima indica hernia^ao transtentorial para cima 


do verme cerebelar e do mesencefalo, levando a com- 
pressao da regiao pre-tectal. Isso implica em um mau 
prognostico. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Hemorragias no putame, talamicas e lobares podem 
ser dificeis de distinguir de infartos cerebrais. Em al- 
guma extensao, a presen^a de cefaleia grave, nauseas 
e vomito, alem de comprometimento da consciencia, 
e uma dica util de que tenha ocorrido uma hemorra¬ 
gia. Uma TC (Figura 13-18) ou RM, com gradiente de 
eco, identifica definitivamente o disturbio subjacente. 

A principal armadilha diagnostica na hemorra¬ 
gia cerebelar e nao considerar o diagnostico em de- 
correncia da ausencia de ataxia de membros. Como 
observado anteriormente, o sinal cerebelar mais proe- 
minente nesses pacientes costuma ser a incapacidade 
de ficar em pe ou andar; por essa razao, a postura e 
o equilibrio devem ser examinados em qualquer pa¬ 
ciente que apresente cefaleia, tontura ou vomito de 
inicio agudo. 

Acidente vascular de tronco cerebral ou infarto 
cerebelar podem imitar hemorragia cerebelar, mas 
podem ser facilmente distinguidos por TC ou RM. 
O ECS ira confirmar o diagnostico de hemorragia, 
mas um liquido claro nao exclui a possibilidade de 
hematoma intracerebelar, e uma pun^ao lombar pode 



A Figura 13-18 TC na hemorragia intracerebral hiper- 
tensiva. 0 sangue e observado como um sinal de alta den- 
sidade no local da hemorragia no talamo (seta esquerda) 
e se estende para dentro do terceiro ventriculo (seta su¬ 
perior) e para os cornos occipitais dos ventriculos laterals 
ipsilaterais (seta inferior) e contralaterais (seta direita). 
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precipitar o processo de hernia^ao. Portanto, a pun- 
^ao lombar nao e recomendada na suspeita de hemor- 
ragia cerebelar. Assim como a hemorragia cerebelar, 
uma vestibulopatia periferica aguda tambem produz 
nauseas, vomitos e ataxia da marcha. Cefaleia grave, 
disturbio da consciencia, pressao arterial elevada ou 
idade mais avan^ada no inicio do quadro favorecem o 
diagnostico de hemorragia cerebelar. 

TRATAMENTO 
^ Medicamentoso 

O tratamento medicamentoso inicial inclui apoio a 
via aerea com ventila^ao assistida, se necessario. O 
uso de farmacos anti-hipertensivos e controverso, 
pois a redu^ao da pressao arterial sistemica pode 
comprometer o fluxo sanguineo cerebral, levando 
ao infarto do hematoma circundante, enquanto uma 
hipertensao continuada pode aumentar o tama- 
nho do hematoma. Uma recomenda^ao e reduzir a 
pressao sistemica sistolica para cerca de 180 mmHg, 
usando farmacos vasodilatadores com meia-vida 
curta. Outra abordagem envolve o uso de pasta de 
nitroglicerina (1/2 a 1 polegada [2,54 cm] usada to- 
picamente), que pode ser rapidamente retirada da 
pele para a interrup^ao de seu efeito, se necessario. 
Se uma sobrecarga de volume contribui para a hiper¬ 
tensao, o uso parcimonioso de um diuretico (p. ex., 
furosemida, de 10 mg por via intravenosa em pa- 
cientes que nunca usaram o farmaco a 40 mg por via 
intravenosa em pacientes que estao acostumados a 
usa-lo) pode ser util. 

Algumas vezes sao prescritos corticosteroides 
para reduzir o edema vasogenico em pacientes com 
hemorragia intracerebral, mas existem poucas evi- 
dencias de seu beneficio. Agentes antiedematosos for- 
necem um alivio somente temporario. O tratamento 
hemostatico com fator VII recombinante ativado nao 
melhora o resultado. 

► Cirurgico 

1. Hemorragia cerebelar - A interven^ao terapeu- 
tica mais importante na hemorragia hipertensi- 
va e a descompressao cirurgica da fossa poste¬ 
rior ou a remo^ao endoscopica dos hematomas 
cerebelares. Isto pode reverter o deficit neuro- 
logico e, se feito prontamente, pode evitar um 
desfecho fatal ou uma deteriora^ao inesperada. 
As indica^oes incluem deteriora^ao neurologi- 
ca, compressao de tronco cerebral e hidrocefa- 
lia, mas os resultados sao melhores em pacientes 
conscientes. 

2. Hemorragia lobar - A evacua^ao cirurgica tam¬ 
bem pode ser util para hematomas lobares, em 
especial aqueles localizados dentro de cerca de 


1 cm da superficie cerebral e operados em 12 
horas, aproximadamente. Pacientes com fun^ao 
neurologica normal, que come^am a deteriorar, 
sao candidatos ideais. A evacua^ao estereotatica 
ou endoscopica, quando disponivel, esta associa- 
da com menos complica^oes que a craniotomia 
aberta. O prognostico esta diretamente relacio- 
nado com o nivel de consciencia antes da cirur- 
gia, e a cirurgia em geral nao e util em um pa- 
ciente que ja se encontra comatoso. 

3. Hemorragia profunda - A cirurgia nao esta in- 
dicada para hemorragias hipertensivas pontinas 
ou cerebrais profundas, pois na maioria dos ca- 
sos a descompressao espontanea ocorre com rup- 
tura para dentro dos ventriculos - e as areas em 
questao sao acessiveis somente a expensas de um 
cerebro sobrejacente normal. 

4. Hemorragia intraventricular e hidrocefalia - 
Cada uma dessas complica^oes e um indicador 
prognostico pobre. A drenagem ventricular e a 
deriva^ao ventriculoperitoneal podem ajudar a 
remover coagulos intraventriculares, aliviando 
a obstru^ao das vias do liquido cerebrospinal. A 
remo^ao endoscopica de sangue intraventricu¬ 
lar e a administra^ao intraventricular de agentes 
tromboliticos encontram-se em estudo. 


OUTRAS CAUSAS DE HEMORRAGIA 
INTRACEREBRAL 


TRAUMATISMO 

A hemorragia intracerebral e uma consequencia fre- 
quente de traumatismo craniano fechado. Ela pode 
ocorrer sob o cranio, no local do impacto ou em um 
local diretamente oposto ao impacto (lesao por con- 
tragolpe). As localiza^oes mais comuns sao os polos 
frontais e temporals. O aparecimento das hemorragias 
traumaticas na TC pode estar retardado durante ate 
24 horas apos a lesao; a RM permite uma identifica- 
^ao mais precoce. 

MALFORMACOES VASCULARES 

Anomalias vasculares que podem produzir hemor¬ 
ragia intracerebral incluem malforma^oes arterio- 
venosas (MAVs) ou aneurismas saculares. As MAVs 
consistem em arterias tortuosas e veias dilatadas, e se 
originam durante o desenvolvimento, quando os lei- 
tos capilares intervenientes nao se formam. Os aneu¬ 
rismas saculares resultam de uma fraqueza das pare- 
des arteriais, especialmente em pontos de ramifica^ao 
ao redor do drculo de Willis. 

As MAVs podem ser assintomaticas ou podem 
causar hemorragia, convulsoes, cefaleia ou deficits 
neurologicos focais. Quando o problema sao as con- 
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vulsoes, a terapia com anticonvulsivantes e o trata- 
mento de escolha. No caso de hemorragia, no entanto, 
qua costuma ser intracerebral, mas qua pode se esten- 
der para dentro do espa^o subaracnoide, a remo^ao 
cirurgica esta indicada para prevenir novo sangra- 
mento, desde qua a malforma^ao seja cirurgicamente 
acessivel. 

Os aneurismas geralmente se apresentam com 
hemorragia subaracnoidea, mas em alguns locais (p. 
ex., arteria cerebral media) podem sangrar para den¬ 
tro do parenquima cerebral. Os aneurismas sao discu- 
tidos no Capitulo 6. 

HEMORRAGIAS DENTRO DE INFARTOS 
CEREBRAIS 

Alguns infartos cerebrals, especialmente quando de 
origem embolica, sao acompanhados de hemorragia 
espontanea dentro do infarto. A conversao hemor- 
ragica tambem pode ocorrer durante tratamento 
trombolitico ou com anticoagulante. A conversao 
hemorragica de um AVC isquemico nao significa, ne- 
cessariamente, um prognostico pior. 

ABUSO DE ANFETAMINA OU COCAINA 

O uso intravenoso, intranasal e oral de anfetamina ou 
cocaina pode resultar em hemorragia intracerebral, 
que normalmente ocorre dentro de minutos a horas 
depois da administra^ao da droga. A maioria dessas 
hemorragias esta localizada na substancia branca 
subcortical, podendo estar relacionada a uma eleva- 
^ao aguda da pressao arterial, levando a hemorragia 
espontanea ou ruptura de uma anomalia vascular, ou 
arterite induzida por drogas. 

ANGIOPATIA CEREBRAL AMILOIDE 

A angiopatia cerebral amiloide (congofilica) e uma 
causa rara de hemorragia intracerebral. Os deposi- 
tos amiloides estao presentes nas paredes de peque- 
nos vasos sanguineos corticais e nas meninges. O 
disturbio e mais comum em pacientes idosos (media 
de idade de 70 anos) e costuma produzir hemorragia 
lobar em locais multiplos. Alguns casos resultam de 
muta^oes na proteina precursora amiloide |3A4 (APP) 
ou no gene cistatina 3 {CST3), e sua hereditariedade e 
autossomica dominante. 

LEUCOENCEFALITE HEMORRAGICA AGUDA 

Este e um disturbio desmielinizante e hemorragico 
que, caracteristicamente, segue uma infec^ao respira- 
toria e tern uma evolu^ao fulminante, resultando em 
obito depois de alguns dias. Pequenas hemorragias 
multiplas sao encontradas no ctebro, e hemacias po¬ 
dem ser observadas no LCS. 


HEMORRAGIA DENTRO DE TUMORES 

O sangramento dentro de tumores cerebrals prima- 
rios ou metastaticos e uma causa ocasional de he¬ 
morragia intracerebral. Tumores associados com he¬ 
morragia incluem melanoma, carcinoma pulmonar, 
glioma, carcinoma de mama, carcinoma de cdula re¬ 
nal e oligodendroglioma. Sangramento dentro de um 
tumor deve ser considerado quando um paciente com 
cancer conhecido apresenta deteriora^ao neurologica 
aguda; tambem pode ser uma manifesta^ao de apre- 
senta^ao de um cancer. 

COAGULOPATIAS 

A hemorragia cerebral e uma complica^ao de distur- 
bios dos fatores de coagula^ao e das plaquetas, como 
a hemofilia (deficiencia do fator VIII) e a purpura 
trombocitopenica idiopatica. 

ANTICOAGULACAO E TRATAMENTO 
TROMBOLITICO 

Pacientes que recebem heparina ou varfarina tern um 
risco aumentado para o desenvolvimento de hemor¬ 
ragia intracerebral espontanea ou traumatica. 


^ ISQUEMIA CEREBRAL GLOBAL 
ETIOLOGIA 


Uma isquemia cerebral global ocorre quando o fluxo 
de sangue e inadequado para atender as necessidades 
metabolicas cerebrals, como na parada cardiaca. Dis- 
so pode resultar um espectro de disturbios neurologi- 
cos. A maior gravidade do envolvimento neurologico 
na isquemia do que na anoxia pura pode ser decor- 
rente do fato de que, na primeira condi^ao, a libera^ao 
de glicose e a remo^ao de metabolitos potencialmente 
toxicos tambem estao comprometidas. 


PATOLOGIA 


As altera^oes neuropatologicas dependem do grau e 
da dura^ao da isquemia cerebral. 

DISTRIBUICAO 

A interrup^ao completa do fluxo sanguineo cerebral, 
seguida de perfusao, como ocorre na parada cardiaca 
com ressuscita^ao, produz danos que afetam seleti- 
vamente os neuronios metabolicamente vulneraveis 
do cortex cerebral, dos nucleos da base e do cerebelo. 
Com uma hipotensao menos profunda por periodos 
prolongados, os danos se concentram em regioes 
anatomicamente vulneraveis, as zonas fronteiri^as 
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(ou regioes “divisoras de aguas”), situadas entre os 
territorios supridos pelas principals arterias do cortex 
cerebral, do cerebelo, dos nucleos da base e da medula 
espinal. O dano e mais grave na regiao entre os terri¬ 
torios supridos pelas arterias cerebral anterior, media 
e cerebral posterior (Figura 13-19). 

FATORES MODIFICANTES 

Uma redu^ao das necessidades energeticas cerebrals, 
como ocorre com a anestesia profunda ou a hipo- 
termia, pode minimizar ou prevenir lesao cerebral 
decorrente de eventos isquemicos. For outro lado, a 
hiperglicemia ou os estados de hipermetabolismo, 
como ocorrem no estado de mal epileptico, podem 
aumentar o dano cerebral isquemico. Doen^a ateros- 
clerotica oclusiva, superposta em arterias craniocervi- 


Zona cerebral marginal ou 
divisoria de agua anterior/media 




A Figura 13-19 Distribuicao dos infartos cerebrals da 
zona marginal ou das zonas divisorias de agua (areas em 
azul). 


cais, pode levar a assimetrias na distribuicao do dano 
cerebral decorrente de pan-hipoperfusao. 


ACHADOS CLI'NICOS 


ISQUEMIA BREVE 

Encefalopatias reversiveis sao comuns apos breves 
episodios de parada circulatoria sistemica. Nesses 
casos, o coma persiste por menos de 12 boras. Pode 
ocorrer confusao transitoria ou amnesia ao desper- 
tar, mas a recupera^ao e rapida e completa. Alguns 
pacientes apresentam amnesia anterograda grave e 
amnesia retrograda variavel, alem de um afeto despre- 
ocupado e indiferente, com ou sem confabula^ao. A 
recupera^ao frequentemente ocorre dentro de 7 a 10 
dias, mas pode estar retardada por um mes ou mais. 
Esta sindrome pode refletir um dano bilateral e rever- 
sivel do talamo ou do hipocampo. 

ISQUEMIA PROLONGADA 

► Coma 

Os pacientes geralmente estao comatosos por pelo 
menos 12 boras apos a parada cardiaca e podem apre- 
sentar deficits motores focais ou multifocais, senso- 
riais e cognitivos duradouros. A recupera^ao comple¬ 
ta pode nao ocorrer ou levar semanas a meses. Alguns 
pacientes eventualmente sao capazes de levar uma 
vida independente, enquanto aqueles mais gravemen- 
te incapacitados podem necessitar de cuidados em 
uma instituicao. O coma e considerado em detalbes 
no Capitulo 3. 

^ Disfun»o cerebral focal 

Os sinais neurologicos focais presentes apos uma 
parada cardiaca incluem cegueira cortical parcial ou 
completa, fraqueza de ambos os bravos (paresia bibra- 
quial) e quadriparesia. A cegueira cortical costuma 
ser transitoria, mas pode ser permanente. Ela prova- 
velmente resulta de isquemia desproporcionada dos 
polos occipitais em decorrencia de sua localiza^ao 
na zona fronteirica entre as arterias cerebrals media e 
posterior. A paresia bibraquial resulta de um infarto 
bilateral do cortex motor na zona fronteirica entre as 
arterias cerebrals anterior e media. 

^ Estado vegetativo persistente 

Alguns pacientes que inicialmente estao comatosos 
apos uma parada cardiaca sobrevivem e acordam, 
mas permanecem funcionalmente decorticados e nao 
conscientes de seu meio ambiente. Esses pacientes 
normalmente apresentam abertura espontanea dos 
olbos, ciclos de sono e vigilia, movimentos oculares 
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espontaneos e reflexos medulares e do tronco cere¬ 
bral. O estado vegetativo persistente (Capitulo 3) e, 
portanto, diferente do coma e parece estar associado 
com destrui^ao do neocortex. Um estado vegetativo 
persistente associado com um EEG isoeletrico (piano) 
e denominado morte neocortical. Estados vegetati- 
vos persistentes devem ser distinguidos de morte ce¬ 
rebral (Capitulo 3), na qual as fun^oes cerebrals e do 
tronco cerebral estao ausentes. 

^ Smdromes da medula espinal 

A medula espinal parece ser mais resistente a isque- 
mia transitoria do que o cerebro, de modo que a le- 
sao medular decorrente de hipoperfusao costuma ser 
acompanhada de envolvimento cerebral profundo. 
No entanto, a hipoperfusao ocasionalmente leva a 
um infarto medular isolado. Nesses casos, as estrutu- 
ras anteriores e centrals da medula espinal sao mais 
envolvidas em decorrencia de sua localiza^ao na re- 
giao fronteiri^a critica, entre os territorios supridos 
pelas arterias espinais anterior e posterior (Capitulo 
9). Esses divisores de agua, especialmente nos niveis 
superior e inferior da medula toracica, sao vulnera- 
veis a quedas profundas na pressao de perfusao. No 
periodo agudo, um acidente vascular medular por 
hipotensao produz paraplegia flacida e reten^ao uri¬ 
naria. O nivel sensorial na regiao toracica se carac- 
teriza por um comprometimento mais acentuado da 
sensibilidade termica e dolorosa do que da sensibili- 
dade tatil. Com o passar do tempo, a paralisia flacida 
e substituida por paraplegia espastica, com reflexos 
tendinosos vivos nas pernas e respostas extensoras 
plantares. 


TRATAMENTO 


O tratamento clinico de pacientes em coma causado 
por isquemia cerebral global envolve imediata res- 
taura^ao da circula^ao cerebral adequada, elimina^ao 
de arritmias cardiacas, manuten^ao de uma pressao 
arterial sistemica eficaz e corre^ao de anormalidades 
acidobasicas ou eletroliticas. A assistencia ventilatoria 
pode ser necessaria quando a depressao medular ou 
a lesao da parede toracica impedem uma ventila^ao 
adequada; uma suplementa^ao de oxigenio tambem 
pode ser administrada. 

A hipotermia induzida de 32 a 34°C durante 12 
a 24 horas demonstrou melhorar o resultado neurolo- 
gico apos parada cardiaca. Os mecanismos envolvidos 
sao incertos e provavelmente sejam multiplos, mas 
podem incluir redu^ao das necessidades metabolicas 
cerebrals e inibi^ao da inflama^ao e das cascatas da 
coagula^ao. 

O tratamento com corticosteroides, diureticos 
osmoticos, antagonistas dos canals de calcio e hiper- 
ventila^ao nao melhora o prognostico. 


PROGNOSTICO 


A meta do prognostico neurologico apos parada car¬ 
diaca e distinguir entre pacientes que tenham ou nao 
chance de recupera^ao significativa, definida como 
algo diferente de um estado vegetativo ou completa- 
mente dependente. Os melhores indicadores prognos- 
ticos continuam sendo os indicadores clinicos. Espe- 
cificamente, uma recupera^ao significativa e excluida 
por qualquer um dos seguintes achados 72 horas apos 
a parada: 

1. Ausencia bilateral da rea^ao pupilar a luz - 

Desde que nao haja outra causa, como adminis- 
tra^ao previa de farmacos cicloplegicos. 

2. Resposta motora a dor bilateralmente ausen- 
te ou descerebrada (extensao dos membros 
superiores e extensores) - Assim, a postura de 
decortica^ao (flexao nos membros superiores e 
extensao nos membros inferiores), embora de 
natureza reflexa, nao exclui a recupera^ao. 

3. Ausencia bilateral de reflexo corneano - Este 
reflexo assume a inexistencia de uma explica^ao 
mecanica local, como cicatrizes corneanas ou a 
presen^a de lentes de contato. 

4. Ausencia de movimentos oculares em respos¬ 
ta a irriga^ao de cada orelha com agua gelada 
- Alguns farmacos que podem comprometer os 
movimentos oculares reflexos, em especial os se- 
dativos hipnoticos, nao devem ter sido adminis- 
trados recentemente. 

5. Estado de mal epileptico mioclonico - Em 

contrapartida, convulsoes tonico-clonicas gene- 
ralizadas (incluindo estado de mal epileptico) e 
mioclonias multifocais nao sincronicas sao uteis 
do ponto de vista prognostico. 
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Apendice: exame cimico de disturbios 
comuns de nervos perifericos isolados 


As ilustra^oes a seguir sao um guia para o exame das 
fun^oes sensorial e motora selecionadas de certos 
nervos perifericos: radial (Figura A-1), mediano 
(Figura A-2), ulnar (Figura A-3), fibular (peroneal) 
(Figura A-4) e femoral (Figura A-5). A distribui^ao 
sensorial do nervo cutaneo femoral lateral e do ner- 
vo obturatorio tambem e apresentada (Figuras A-6 
e A-7). Nao houve a pretensao de ilustrar os achados 


de uma lesao em qualquer nivel em particular dos 
nervos apresentados. Os deficits sensoriais podem 
ser menos extensos que o campo sensorial completo 
de um nervo, porque os campos de dois nervos se 
sobrepoem, porque uma lesao nervosa distal afeta 
somente parte do campo, ou porque modalidades 
sensoriais diferentes apresentam envolvimento di- 
ferencial. 


Nervo radial 





F. Extensor radial 
longo do carpo 
(C6,7) 


E. Abdutor longo 
do polegar 
(C7, 8,T1) 



▲ Figura A-1 Teste do nervo radial. (A) Distribuicao sensorial. 0 nervo radial supre a superficie dorsolateral do braco, 
do antebraco, do punho e da mao; a superficie dorsal do polegar; a superficie dorsal dos dedos indicador e medio, acima 
das articulacoes interfalangicas distais, e a metade lateral da superficie dorsal do dedo anelar, acima da articulacao 
interfalangica distal. (B) Extensor longo do polegar. 0 polegar esta estendido junto a articulacao interfalangica contra 
uma resistencia. (C) Extensor curto do polegar. 0 polegar esta estendido junto a articulacao metacarpofalangica contra 
uma resistencia. (D) Extensor dos dedos. Os dedos estao estendidos junto as articulacoes metacarpofalangicas contra 
uma resistencia. (E) Abdutor longo do polegar. 0 polegar esta abduzido (elevado em urn piano a 90 graus em relacao a 
palma da mao) junto a articulacao carpometacarpal contra uma resistencia. (F) Extensor radial longo do carpo. 0 punho 
esta estendido em direcao ao lado radial (polegar) contra uma resistencia. 












Nervo mediano 



A. Distribuigao sensorial do nervo mediano 





D. Oponente do polegar (C8, T1) 


▲ Figura A-2 Teste do nervo mediano. (A) Distribuicao da sensibilidade. 0 nervo mediano supre a superficie dorsal 
dos dedos indicador e medio, a metade lateral da superficie dorsal do dedo anelar, os dois tercos laterals da palma da 
mao, a superficie palmar do polegar, do dedo indicador, do dedo medio, e a metade lateral da superficie palmar do 
dedo anelar. (B) Flexor profundo dos dedos I e II. Os dedos indicador e medio estao fletidos nas articulacoes interfalan- 
gicas contra uma resistencia. (C) Abdutor curto do polegar. 0 polegar esta abduzido (elevado a 90 graus em relacao ao 
piano palmar da mao) nas articulacoes metacarpofalangicas contra uma resistencia. (D) Oponente do polegar. 0 polegar 
esta cruzado sobre a palma da mao, para tocar o dedo minimo contra uma resistencia. 











Nervo ulnar 



A. Distribuigao sensorial do nervo ulnar 




E. Interdsseos dorsals (C8, T1) F. Primeiro interdsseo palmar (C8, T1) 


A Figura A-3 Teste do nervo ulnar. (A) Distribuicao sensorial. 0 nervo ulnar supre as superficies dorsal e palmar de 
urn terco medial da mao, as superficies dorsal e palmar do dedo minimo e as superficies dorsal e palmar da metade 
medial do dedo anelar. (B) Flexor digital profundo dos dedos III e IV. Os dedos indicador e medio estao fletidos nas 
articulacoes interfalangicas distais contra uma resistencia. (C) Abdutor do dedo minimo. 0 dedo minimo esta abduzido 
contra uma resistencia. (D) Adutor do polegar. Urn pedaco de papel e apreendido entre o polegar e a palma, com a 
unha do polegar a 90 graus em relacao a palma da mao, enquanto o examinador tentar puxar o papel. (E) Interdsseos 
dorsais. Os dedos estao abduzidos contra uma resistencia. (F) Primeiro interdsseo palmar. 0 dedo indicador abduzido 
esta aduzido contra uma resistencia. 


























Nervo fibular 


59 


A. Distribuigao sensorial 
do nervo fibular 


Nervo cutaneo 
lateral da 
panturrilha 


Nervo fibular superficial 




B. Extensor longo do halux C. Extensor longo dos dedos 

(L5, S1: nervo fibular profundo) (L5, S1; nervo fibular profundo) 



D. Tibial anterior (L4, 5; nervo fibular profundo) 


E. Fibular longo (peroneal) e curto 
(L5, 81; nervo fibular superficial) 


A Figura A-4 Teste do nervo fibular (peroneal). (A) Distribuicao sensorial. 0 nervo fibular comum (peroneal) tern tres 
ramos sensoriais principals. 0 nervo cutaneo lateral da panturrilha supre a superficie lateral da parte inferior da perna 
e do dorso do pe, e o nervo fibular profundo (peroneal) supre uma regiao aproximadamente triangular da pele sobre o 
dorso do pe, entre o primeiro e o segundo pododactilo. (B) Extensor longo do halux. 0 halux esta estendido (dorsifleti- 
do) contra uma resistencia. (C) Extensor longo dos dedos. 0 segundo, o terceiro, o quarto e o quinto pododactilo estao 
estendidos contra uma resistencia. (D) Tibial anterior. 0 pe esta dorsifletido no tornozelo contra uma resistencia. (E) 
Fibular (peroneal) longo e curto. 0 pe esta evertido (rodado lateralmente) no tornozelo contra uma resistencia. 












Nervo femoral 



Nervo cutaneo 
femoral anterior 


Nervo cutaneo 
femoral medial 


Nervo safe no 



B. Quadriceps 
femoral 

(L2, 3, 4) 


▲ Figura A-5 Teste do nervo femoral. (A) Distribuicao sensorial. 0 nervo femoral tern tres ramos sensoriais prin¬ 
cipals. 0 nervo cutaneo femoral anterior supre a superficie anterior da coxa, o nervo cutaneo femoral medial supre a 
superficie anteromedial da coxa, e o nervo safeno supre a superficie medial da regiao inferior da perna, do tornozelo e 
do pe. (B) Quadriceps femoral. A perna esta estendida na articulacao do joelho contra uma resistencia. 










Nervo cutaneo 
femoral lateral 



^-Nervo 

obturatorio 


A Figura A-6 Distribuicao sensorial do nervo cutaneo ▲ Figura A-7 Distribuicao sensorial do nervo obtu- 
femoral lateral. ratorio. 
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13-15/ 

Avalia^ao do nervo acessorio espinal, 

17-18 

Avalia^ao do nervo aciistico, 16-18,17-18/ 
Avalia^ao do nervo facial, 16-17,16-17/ 
Avalia^ao do nervo glossofaringeo, 17-18 
Avalia^ao do nervo hipoglosso, 17-18 
Avalia^ao do nervo oculomotor, 13-16, 
13-15/ 

Avalia^ao do nervo olfatorio, 10-11 
Avalia^ao do nervo trigemeo, 15-17,15-16/ 
Avalia^ao do nervo troclear, 13-16,13-15/ 


Avalia^ao do nervo vago, 17-18 
Avulsao de raiz nervosa, traumatica, 269- 
271 

Azatioprina, 279-280 

B 

Bandas oligoclonais, 253-254 
Barognosia, 308-310 
Bastonetes, 175-176 
Baylisascaris procyonis, 104-1051 
(3-bloqueadores, 239-240t 
''Bent spine syndrome” ou camptocornia, 
285-286 

Benzodiazepinicos, 214-216t 
Biopsia arterial, 46-47 
Biopsia cerebral, 46-47 
Biopsia de nervo, 46-47 
Biopsia muscular, 46-47, 248-249f, 248- 
250, 287-288 
Biopsias, 46-47 
Blackouts, alcoolicos, 141-142 
Blastomyces dermatitidis, lOOt 
Blefaroclonus, 357-358 
Blefaroespasmo, 357-358, 368-371 
Bloqueio cardiaco total, sincope por, 
405-406 

Borrelia burgdorferi, 92-94 
Botulismo, 237-238t, 281 
Bradiarritmias, sincope por, 405-406 
Bradicardia, 117 -1181 
Bradicinesia, 350-351 
(3-secretase, 121-123 
Busca, olho, 178-179, 208-209 
Butorfanol, 168f 

c 

Caibra do escritor, 370-371 
Calafrios, cefaleia e, 150-151 
California, virus, na encefalite viral, 94-95t 
Campos visuais, 12-13,12-14/ 181-183, 
182-183/ 

Canalolitiase, 213-214, 214-215/ 

Cancer de mama, 223-224, 229-231 
Cancer de ovario, 223-224 
Cancer pulmonar, 223-224, 229-231 
Candida species, na meningite fiingica, 

loot 

Carbamazepina, 316-317 

para convulsoes, 397t, 399-400,402- 
404t 

para neuralgia do trigemeo, 162-163 
Carbidopa, 360-361 
Carrapato, na encefalite viral, 94-95t 
Causalgia, 333-334 
Cefaleia, 

abordagem diagnostica da, 148-153 

aguda, 148-149,152-160 

arterite de celulas gigantes e, 159-160 

caracteristicas da dor na, 149-151 

causas de, 148-1491 

classifica^ao da, 148-149 

cluster, 167-171,170-171/ 

condi^oes de alivio, 150-152 

condi^oes exacerbantes, 150-152 

convulsoes na, 157-158 

cronica, 149,163-173 

doen^a da coluna cervical e, 172-173 

doen^a dentaria e, 172-173 

encefalite e, 157-158 


encefalopatia hipertensiva e, 158-159 
enxaqueca, 163-171,164-165t, 165- 
167/ 168f-169t 
exame fisico na, 150-153 
exame neurologico na, 152-153 
fatores precipitantes na, 149 
fisiopatologia da, 148-149 
focal, 150-151 

glaucoma de angulo fechado e, 159-160 
hipertensao e, 163-164 
hipertensao intracraniana idiopatica e, 
161,161f 

historia da, 150-152 
localiza^ao da dor na, 150-151 
meningite e, 157-158 
nahemorragia subaracnoidea, 153-157, 
153-155/ 156-157t 

no acidente vascular cerebral, 436-437 
padrao temporal da, 150-151,150-151/ 
pressao arterial na, 150-152 
Pulso na, 150-152 

pun^ao lombar e, 157-159,158-159/ 
rela^ao sexual e, 158-159 
respira^ao na, 150-152 
sintomas, 150-151 
sinusite e, 172-173 
subaguda, 148-149,159-164 
temperatura na, 150-152 
tipo tensional, 170-173,172-173/ 
tumor cerebral e, 159-160 
unilateral, 150-151 
uso excessivo de medicamentos, 167- 
171 

visao geral da, 148-149 
Cefaleia em salvas, 167-171,170-171/ 
Cefaleia hipertensiva e, 163-164 

acidente vascular cerebral e, 429-430 
distiirbios intracranianos associados 
com, 16 It 

idiopatica, 161,16 It 
pulmonar, 406-407 
Cefaleia postural, 150-152,157-158 
Cefotaxima, 87-90t 
Ceftazidima, 87-90t 
Ceftriaxona, 87-90t, 92-94 
Cegueira cortical, 193-194,423-425 
Cegueira monocular transitoria, 190-192 
Centros do olhar, 178-179 
Ceruloplasmina, 371-373 
Cetoacidose diabetica, 79-80 
Cetoprofeno, 168t 

Charcot-Marie-Tooth hereditaria, neuro- 
patia, 325-328 
Chicote, 337-338 
Choque medular, 248-250 
Ciclosporina, 85-86 
Circula^ao cerebral, 413-416,415-416/ 
416-417t 

Circundu^ao, na marcha, 243-244 
Cirurgia 

para acidente vascular cerebral, 442- 
444, 447-448 

para hemorragia subaracnoidea, 156- 
157 

para parkinsonismo, 361-362 
Cirurgia ablativa, para parkinsonismo, 
361-362 

Cisternocintilografia, hidrocefalia de 
pressao normal, 132-134 



E 


Cisternografia, hidrocefalia de pressao 
normal, 132-134 
Cisticercose, 103f, 102-105 
Claudica^ao medular intermitente, 336- 
337 

Clofibrato, 239-240f 
Clonazepam, 397f, 399-400,402-404f 
Clonidina, 378-379 
Clonus, 242-243 
Clopidogrel, 440-441 
Cloroquina, 239-240f 
Clorpromazina, 1691 
Coagula^ao, intravascular disseminada, 
109-110 

Coagulopatias, 448-449 
Cocaina, 431-432,448-449 
Coccidioides immitis, lOOf, 104-105t 
Codeina, 168t 

Coito, cefaleia e rela^ao sexual, 158-159 
Colesteatomas, 216-217 
Colicas, 293-294 
Colistina, 239-240t 

Colora^ao bacilo alcool-acido-resistente, 
90-92/ 

Coma 

abordagem diagnostica para, 49-58 
abscesso cerebral e, 59-61,60-6 U 
acidente vascular cerebral e, 60-61 
avalia^ao fisiopatologica do, 55-58, 57- 
58t 

causas de, 57-67 
contusao cerebral e, 58-59 
convulsoes e, 66-67 
defini^ao de, 49, 449-450 
diagnostico diferencial, 66-68 
encefalite e, 61-64 
encefalopatias difusas e, 61-67 
escala de Glasgow para, 55-56, 55-56t 
exame fisico no, 51-53 
exame neurologico no, 24-25, 52-56 
hematoma epidural e, 57-59, 58-59/ 61- 
63 

hematoma subdural e, 57-58, 57-58t, 
58-59/61-63 

hemorragia cerebelar e, 61-63 
hemorragia intracerebral e, 58-60 
hemorragia pontina e, 61-63 
historia no, 51-52 
infarto cerebelar e, 61-63 
intoxica^ao por farmacos e, 64-65 
metabolico, 51-52f 

movimentos oculares no, 52-55, 54-55/ 
oclusao embolica e, 61-63 
padroes ventilatorios no, 56-57/ 
pressao arterial no, 51-52 
pupilas no, 52-55, 52-53/ 
resposta motora a dor no, 52-56 
tratamento de emergencia no, 50-52, 
50-51f 

trombose da arteria basilar e, 61-63 
tumores e, 60-63 

versus estado vegetativo persistente, 66- 
67 

versus irresponsividade psicogenica, 66- 
67 

versus morte cerebral, 67-68 
versus sindrome locked-in, 67-68 
Complica^oes ciriirgicas, encefalopatia 
e, 85-86 


Comportamento, no exame do estado 
mental, 8-9 

Comportamento variante frontotemporal 
demencia, 125-127 

Compressao do nervo mediano, 328-329 
Comprometimento cognitivo leve, no 
inicio da doen^a de Alzheimer, 123-124, 
123-124/ 

Comprometimento da coordena^ao, 21-23 
Comprometimento do nivel de conscien- 
cia, 7-8, 8-9/ 

Concentra^ao, no exame do estado mental, 
8-9 

Concussao, 109-110 

Condi^oes exacerbantes, da cefaleia, 150- 
152 

Cones, 175-176 

Confabula^ao, 138-139,142-143 
Consciencia 
nivel de, 7-8 

perda de, e cefaleia, 150-151 
perda episodica de, 385-388 
Conteudo do pensamento, no exame do 
estado mental, 8-9 
Contra^ao pupilar, 13-15 
Controle supranuclear dos movimentos 
oculares, 178-179 
Contusao cerebral, 58-59 
Contusao intracerebral, 110-111 
Convulsoes, 386-404 

abordagem diagnostica das, 385-388 
acidente vascular cerebral e, 435-437 
anticonvulsivantes para, 394-401, 394- 
396/ 397t-398f, 402-403t 
atonicas, 392-393 
ausencia, 391-392, 391-392/ 
cefaleia e, 157-158 
classifica^ao das, 390-393 
clonicas, 392-393 
coma e, 66-67 

complexas parciais, 392-393 
criptogenicas, 388-389 
defini^ao de, 385-386 
de lobo temporal, 110-111 
diagnostico de, 392-394 
disturbios neurologicos e, 388-389 
distiirbios sistemicos e, 388-390 
do lobo frontal, 390-391 
estado confusional e, 110-112 
estado de mal epileptico, 391-392,399- 
401,400-403t 

etiologia das, 386-391, 386-388/ 386- 
388t 

eventos durante, 385-386 
eventos posteriores, 385-388 
febris benignas na infancia, 388-389 
generalizadas, 390-393, 390-392/ 
hemorragia subaracnoidea e, 155-156 
idiopaticas, 388-389 
mioclonicas, 392-393 
na abstinencia alcoolica, 73-77 
na gesta^ao, 401-404 
parciais, 392-393 
pequeno mal, 391-392, 391-392/ 
prognostico para, 403-404 
psicogenicas, 390-391 
psicomotoras, 110-111, 392-393 
recorrentes, 399-400 
tonicas, 391-393 


tonico-clonicas generalizadas, 390-392, 
390-391/ 

tratamento para, 393-401, 402-403t 
Coordena^ao, nos deficits motores, 241- 
242 

Coprolalia, 377 
Coproporfiria, 275-276 
Coreia, 117-118f, 243-244, 347-348, 347- 
348t, 375-376 

Coreia de Sydenham, 367-368, 377 
Coreia familiar, 351-352t 
Coreia gravidica, 367-368 
Coreia hereditaria benigna, 351-352t, 
366-367 

Coreia-acantocitose, 366-367, 370-371 
Coreoatetose, 351-352t 
Coreoatetose cinesigenica paroxistica, 351- 
352f, 371-372 

Coreoatetose distonica paroxistica, 371- 
372 

Coreoatetose paroxistica, 366-367 
Corpusculos de Lewy 
demencia com, 128-129 
doen^a difusa, 358-359, 363-365 
no parkinsonismo, 355-357 
Cortex calcarino, 176-177 
Cortex visual, 176-177 
Corticosteroides 

como comprometimento da transmis- 
sao neuromuscular, 25-26t 
para esclerose multipla, 253-255t, 255- 
256 

para hipertensao intracraniana idiopati- 
ca, 161 

para lupus eritematoso sistemico, 107- 
109 

para meningite tuberculosa, 90-92 
para miastenia gravis, 279-280 
para traumatismo medular, 250-251 
Couro cabeludo, no exame fisico para ce¬ 
faleia, 150-153 

Cranio, estruturas sensiveis a dor no, 148- 
149,149/ 

Crises parciais, complexas, 110-111, 392- 
393 

Criterios El Escorial, 267-268t 
Cryptococcus meningitis, 85-86 
Cryptococcus neoformans, 97-98, lOOt 
Culmen, 204-205/ 

D 

Dapsona, 239-240t, 325-326 
Declive, 204-205/ 

Defeito pupilar aferente relativo, 185-188 
Deficiencia de acido nicotinico, 137-138 
Deficiencia de hexosaminidase, 268-269 
Deficiencia de niacina, 137-138 
Deficiencia de tiamina, 82-83 
Deficiencia de vitamina B ^2 

anormalidades hematologicas na, 83- 
84/ 

degenera^ao combinada subaguda da 
medula espinal na, 331-333, 332-333/ 
demencia na, 137-138 
estado confusional e, 82-84 
mielopatia na, 262 
polineuropatia e, 321-322 
Degenera^ao cerebelar paraneoplasica, 
223-225, 224-225t 



Degenera^ao corticobasal, 358-359, 364- 
366 

Degenera^ao da medula espinal subaguda 
combinada, 262, 331-333, 332-333/ 
Degenera^ao ganglionar corticobasal, 117- 
118t, 127-128 

Degenera^ao hepatocelular adquirida, 117- 
118t, 378-379 

Degenera^ao hepatocerebral 
adquirida, 117-118f, 378-379 
nao wilsoniana, 137-139 
Degenera^ao nigroestriatal, 358-359 
Delirium tremens, na abstinencia alcoolica, 
76-77 
Demencia 

abordagem diagnostica na, 115-121 
causas comuns de, 117-120,119-121/ 
causas reversiveis de, 118-120 
com corpusculos de Lewy, 128-129 
defini^ao de, 114 
depressao e, 138-139,138-139t 
diagnostico diferencial de, 117-120, 
117-118t 
dialise, 137-138 

estudos laboratoriais na, 118-120t 
exame do estado mental na, 115-118, 

117- 120t 

exame fisico na, 115-118,117-118t 
exame neurologico na, 115-118,117- 
118f 

exames do liquido cerebrospinal para, 

118- 120t 

exames sanguineos para, 118-120t 
frontotemporal, 124-128,127-128/ 
historia na, 115-118 
HIV-associada, 117-118t, 134-136,135- 
136/ 

na deficiencia de vitamina B12,137-138 
na degenera^ao ganglionar corticobasal, 

127- 128 

na degenera^ao hepatocerebral nao 
Wilson, 137-139 

na doen^a de Alzheimer, 119-125,121- 
123f, 122-123/ 

na doen^a de Creutzfeldt-Jakob, 128- 
131,129-13U, 130/ 
na doen^a de Huntington, 117-118t, 

128- 129 

na doen^a de Wilson, 138-139 
na hidrocefalia de pressao normal, 131- 
134, 364-365 

na leucoencefalopatia multifocal pro¬ 
gressiva, 136-137,136-137/ 
na neoplasia meningea, 133-134 
na neurossifilis, 135-137 
na paralisia supranuclear progressiva, 
127-129, 364-365 
no alcoolismo, 136-138 
no hematoma subdural cronico, 131- 
132 

no hipotireoidismo, 137-138 
nos distiirbios metabolicos, 136-138 
nos distiirbios sistemicos, 134-139 
por infec^oes, 134-137 
proteinas neurodegenerativas na, 118- 
121,120-121/ 120-121f 
pseudodemencias, 118-120,138-139, 
138-139t 

semantica, 125-127 


trauma e, 133-135 
tumor cerebral e, 133-134 
variante comportamental frontotempo¬ 
ral, 125-127 

vascular, 129-132,131-132/ 
versus estado confusional agudo, 115- 
118t 

Demencia pugilistica, 133-135 
Depressao 

demencia e, 138-139,138-139t 
versus parkinsonismo, 358-359 
Deriva^ao, na hidrocefalia de pressao nor¬ 
mal, 132-134 

Dermatomiosite, 287-289, 28S-289t 
Descompressao cerebelar, 447-448 
Desipramina, 169f 
Dexametasona, 59-60t 
Dextrose, 50-51 
Diabetes 

neuropatia aciistica e, 213-214f 
polineuropatia no, 319-320, 319-320t 
Diazepam, 224-225f, 401-403t 
Dificuldades de aprendizado, 377 
Difteria, 237-238t, 274-275, 322-323 
Di-hidroergotamina, 168t 
Dimenidrinato, 214-216t 
Disartria, 9-10 

Disautonomia familiar, 326-328 
Discinesia, 374-375 

Discinesia nao cinesigenica paroxistica, 
351-352f 

Discinesia tardia, 350-351, 366-367, 374- 
376 

Discinesias paroxisticas, 371-372 
Discinesias paroxisticas induzidas pelo 
exerdcio, 371-372 

Disco optico, 10-12, 10-12/ 175-176/ 
183-185 

Discrimina^ao da dor 21,21/ 
Discrimina^ao de dois pontos, 308-310 
Discrimina^ao sensorial bilateral, 308-310 
Disdiadococinesia, 247-248 
Disestesia, 306-307 
Disfun^ao cerebral focal, 449-450 
Disfun^ao da articula^ao temporomandi¬ 
bular, 172-173 

Disfun^ao sinaptica, na doen^a de Alzhei¬ 
mer, 121-123 

Dismetria, 202-203, 246-248 
Dismetria terminal, 202-203 
Displasia fibromuscular, 430-431 
Dispneia, cefaleia e, 150-151 
Disrafismo espinal, 337-338 
Dissinergia, 247-248 
Dissocia^ao luz-perto, 184-185 
Distonia, 243-244, 347-349, 347-349t, 358- 
359, 374-376 

Distonia axial em extensao, 364-365 
Distonia de tor^ao, 351-352f, 367-370 
Distonia de tor^ao focal, 370-371 
Distonia de tor^ao generalizada primaria, 

367- 370 

Distonia de tor^ao idiopatica, 350-351 
Distonia dopa-responsiva, 351-352f, 

368- 370 

Distonia focal, 347-349 
Distonia heredodegenerativa, 370-371, 
371-372/ 

Distonia mioclonica, 351-352f, 370-371 


Distonia oromandibular, 368-371 
Distonia psicogenica, 370-372 
Distonia segmentar, 347-349 
Distonia-parkinsonismo, 351-352f, 368- 
371 

Distrofia de Becker, 282t-283t, 284-285 
Distrofia de cinturas, 282t-283t, 284-285 
Distrofia de Duchenne, 282t-283t, 284-285 
Distrofia de Emery-Dreifuss, 282t-283t, 
284-286 

Distrofia fascio-escapulo-umeral, 282t- 
-283t 

Distrofia miotonica, 196-198, 282f, 286- 
287 

Distrofia ocular, 196-198, 282t, 285-286 
Distrofia oculofaringea, 196-198, 282t- 
-283t, 285-286 

Distrofia paraespinal, 282f, 285-286 
Distrofia simpatica reflexa, 333-334 
Distrofias musculares, 281-286, 282f, 283t 
Distiirbio de conversao, 207-208 
Distiirbio do deficit de aten^ao, 377 
Distiirbio linfoproliferativo pos-transplan- 
te, 85-86 

Distiirbio obsessivo-compulsivo, 377 
Distiirbio psicogenico da marcha, 245-246 
Distiirbios binoculares, 192-194 
Distiirbios cerebelares, 218-232 
agudos, 218-223 
alcoolicos, 221-222/ 222-224 
ataxia de Friedreich e, 232-233 
ataxia-telangiectasia e, 228-229 
doen^a de Creutzfeldt-Jakob e, 228-229 
doen^a de Wilson e, 228-229 
encefalomielite aguda disseminada e, 
222-223 

encefalopatia de Wernicke e, 218-220 
esclerose miiltipla e, 222-223 
hipotireoidismo e, 223-224 
induzido por toxina, 223-224 
infarto modular e, 219-220, 220-221/ 
infarto mesencefalico paramediano e, 
220-222, 221-222/ 
inflamatorio, 221-223 
intoxica^ao por farmaco e, 218-219 
isquemia e infarto vertebrobasilar 
como, 219-222 
marcha na, 243-244 
oclusao da arteria auditiva e, 219-220, 
219-220/ 

paraneoplasico, 223-225, 224-225f 
por infec^ao bacteriana, 222-223 
por infec^ao viral, 221-222 
sindrome de Guillain-Barre com va¬ 
riante de Fisher, 222-223 
tumores e, 228-231 

Distiirbios cognitivos. Ver Estado confu¬ 
sional; Demencia 

Distiirbios da celula do corno, anterior, 
237-238t 

Distiirbios da jun^ao neuromuscular, 237- 
238t, 240-241,247-248, 277-280 
Distiirbios da medula espinal, 248-265 
aracnoidite adesiva cronica nos, 259- 
260 

encefalomielite aguda disseminada nos, 
256-258, 257-258/ 
esclerose miiltipla nos, 250-256,251- 
252t, 253-254/ 253-255t 


malforma^ao arteriovenosa nos, 262/ 
mielopatia traumatica nos, 248-251 
mielopatias desmielinizantes nos, 250- 
258 

mielopatias vasculares nos, 259-262, 
261/-262/ 

neuromielite optica nos, 255-258 
Distiirbios de celula do corno anterior, 
237-238f, 245-246, 264-271 
Distiirbios de nervos perifericos, 237-238t, 
245-246, 272-278, 293-295 
Distiirbios do controle de impulsos, 377 
Distiirbios do equilibrio 

abordagem diagnostica nos, 201-214 
ataxia de Friedreich e, 232-233 
ataxia nos, 201-206, 202-203f, 206-207, 
218-219t 

ataxias sensoriais e, 231-233,231-232t, 
232-233/ 

ataxia-telangiectasia e, 228-229 
coordena^ao nos, 211-213 
cronicos, 206-207 

degenera^ao cerebelar alcoolica nos, 
221-222/222-224 
distiirbios cerebelares e, 218-232 
distiirbios mesencefalicos paramedia- 
nos e, 221-222, 221-222/ 
distiirbios vestibulares centrais e, 218- 
232 

distiirbios vestibulares perifericos nos, 

213- 219 

doen^a de Creutzfeldt-Jakob e, 228-229 
doen^a de Meniere e, 214-216,214-216t 
doen^a de Wilson e, 228-229 
encefalopatia de Wernicke e, 218-220 
episodicos, 206-207 
esclerose miiltipla e, 222-223 
estudos laboratoriais nos, 212-214 
exame do estado mental nos, 207-208 
exame fisico nos, 207-208 
exame neurologico nos, 207-213 
fraqueza e, 212-213 
geneticos, 225-227/ 
historia nos, 205-208 
imagem nos, 212-214 
infarto cerebelar e, 219-221, 220-221/ 
infarto medular e, 219-220, 220-221/ 
inicio de, 206-207 
investiga^oes nos, 212-214 
liquido cerebrospinal nos, 212-213 
marcha nos, 207-208 
neuropatia vestibulococlear e, 218-219 
no cerebelo versus outros sistemas mo- 
tores, 211-212t 
otosclerose e, 214-217 
postura nos, 207-208 
progressivos, 206-207 
sinais nos, 205-206 
sintomas dos, 205-206 
siibitos, 206-207 
tempo de evolu^ao dos, 206-207 
tonus muscular e, 211-212 
traumatismo craniano e, 216-217 
tumor do angulo cerebelopontino e, 
216-218,216-217/ 

tumores da fossa posterior e, 228-231, 
229-231f 

vertigem nos, 201, 202-203t, 205-206, 

214- 216t 


vestibulopatia periferica aguda e, 214- 
216,214-216t 

vestibulopatias toxicas e, 216-219 
Distiirbios do movimento 
avalia^ao clinica dos, 350-354 
historia nos, 350-352 
induzidos por farmacos, 373-376, 373- 
374t, 374-375/ 

movimentos anormais nos, 345-351 
parkinsonismo nos, 353-364 
Distiirbios do movimento induzidos por 
farmacos, 373-376, 373-374t, 374-375/ 
Distiirbios do sistema visual, 190-194 
Distiirbios do tecido conectivo, 315-316 
Distiirbios eletroliticos, estado confusional 
e, 80-82 

Distiirbios endocrinos, estado confusional 
e, 77-81 

Distiirbios extrapiramidais. Yer Distiirbios 
do movimento 

Distiirbios frontais, marcha e, 243-244 
Distiirbios idiopaticos de celula do corno 
anterior, 265-269 

Distiirbios inflamatorios, do cerebelo, 
221-223 

Distiirbios metabolicos 
demencia nos, 136-138 
polineuropatia e, 315-316 
Distiirbios mioclonicos, 285-288, 286-287/ 
Distiirbios miopaticos, 240-241, 247-249, 
281-293 

Distiirbios monoculares, 190-193 
Distiirbios motores 

abordagem diagnostica dos, 235-250 
aspecto muscular nos, 239-240 
biopsia muscular nos, 248-250 
coordena^ao nos, 21-23, 241-242 
distribui^ao dos sintomas nos, 236-237 
distiirbios da celula do corno anterior 
nos, 264-271 

distiirbios da medula espinal nos, 248- 
265 

distiirbios da transmissao neuromuscu¬ 
lar, 247-248, 277-280 
distiirbios miopaticos nos, 247-249, 
281-293 

enzimas do soro, 248-250 
estados de hiperatividade de unidades 
motoras, 292-297, 292-293t 
evolu^ao nos, 235-236 
exame neurologico nos, 239-246 
farmacos associados, 239-240t 
for^a muscular nos, 240-242, 241-242f 
gravidade dos sintomas nos, 237-238 
historia do desenvolvimento nos, 239- 
240 

historia familiar nos, 239-240 
historia medica pregressa nos, 237-240 
historia nos, 235-240 
investiga^oes nos, 248-250, 248-249t 
lesoes cerebelares nos, 246-248 
lesoes de neuronio motor nos, 246-247 
lesoes de neuronio motor superior nos, 
240-242 

lesoes de plexos nos, 269-273 
lesoes de raizes nervosas nos, 269-273, 
271/ 

lesoes em nervos perifericos, 314-315 


localiza^ao das lesoes nos, 245-249, 
246-248t 

marcha nos, 242-246 
modo de inicio nos, 235-236 
sindrome miastenica nos, 279-281 
sintomas associados nos, 237-238 
tonus muscular nos, 239-241 
Distiirbios musculares, 237-238f, 295-297 
Distiirbios neuro-oftalmicos 

abordagem diagnostica dos, 175-192 
distiirbios do sistema visual, 190-194 
distiirbios dos movimentos oculares, 
193-198 

exame neuro-oftalmologico nos, 181- 
192 

historia nos, 178-182 

Distiirbios nutricionais, estado confusional 
e, 81-84 

Distiirbios oculares, cefaleia e, 159-160 
Distiirbios paraneoplasicos, 263-265 
Distiirbios psiquiatricos, estado confusio¬ 
nal e, 111-112 

Distiirbios semelhantes a doen^a de Hun¬ 
tington, 366-367 

Distiirbios sistemicos, demencia nos, 
134-139 

Distiirbios somaticos da sensibilidade 
abordagem diagnostica dos, 305-314 
historia nos, 306-307 
lesoes de nervos perifericos nos, 313- 
318 

organico versus psicogenico, 312-314 
polineuropatias nos, 317-329 
Distiirbios vasculares 

demencia e, 129-132,131-132/ 
estado confusional e, 106-110,106-107/ 
Distiirbios vestibulares 
centrais, 218-232 
marcha nos, 243-244 
perifericos, 213-219 
Distiirbios vestibulares perifericos, 213- 
219 

Distiirbios visuais 
cefaleia e, 150-151 
na enxaqueca, 165-166,166-167/ 
Divisoes cerebelares, 204-205/ 

Doen^a cardiaca reumatica, 433-434 
Doen^a cerebelar difusa, 203-204 
Doen^a consumptiva dos cervos e alces, 
129-131f 

Doen^a da coluna cervical, cefaleia e, 
172-173 

“Doen^a da vaca louca”, 129-131,129-131f 
Doen^a de Addison, 80-81 
Doen^a de Alzheimer, 119-125,121-123f, 
122-123/ 124-125t 

Doen^a de Alzheimer familiar, 121-123 
Doen^a de Becker, 286-288 
Doen^a de Binswanger, 131-132 
Doen^a de Creutzfeldt-Jakob, 117-118t, 
128-131,129-131f, 130/ 228-229, 358-359 
Doen^a de Dejerine-Sottas (HMSN3), 
326-328 

Doen^a de Fabry, 328-329 
Doen^a de Fahr, 370-371 
Doen^a de Hallervorden-Spatz, 370-371, 
371-372/ 

Doen^a de Hodgkin, 223-224 
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Doen^a de Huntington, 128-129, 

351-352f, 358-359, 365-368, 365-366/ 
Doen^a de Krabbe, 328-329 
Doen^a de Kugelberg-Welander, 265-266 
Doen^a de Lyme, 92-95, 330-331 
Doen^a de Meniere, 214-216, 213-216t 
Doen^a de Paget 
da coluna, 336-338 
do cranio, 213-214f, 218-219 
Doen^a de Pott, 258-259 
Doen^a de Refsum, 328-329 
Doen^a de sistemas combinados, 3-4, 
407-409 

Doen^a de Takayasu, 406-407 
Doen^a de Tangier, 308-310, 328-329 
Doen^a de von Recklinghausen, 216-218 
Doen^a de Werdnig-Hoffman, 265-266 
Doen^a de Wilson, 117-118f, 138-139, 
228-229, 351-352t, 358-359, 366-367, 
371-374, 372-374/ 377 
Doen^a dentaria, cefaleia e, 172-173 
Doen^a difusa com corpusculos de Lewy, 
358-359, 363-365 
Doen^a do neuronio motor 
em adultos, 265-269, 266-267/ 
em crian^as, 265-266 
Doen^a do nodulo sinoatrial, sincope por, 
405-406 

Doen^a hepatica, neuropatia sensorial e, 
321-322 

Doen^a mista do tecido conectivo, 324-325 
Doen^a vascular do colageno, neuropatia 
na, 323-325, 323-324f 
Doen^as prionicas, 129-131t 
Donepezil, para doen^a de Alzheimer, 124- 
125,124-125t 

Dor causada por nervo periferico, 333-334 
Dor constante, 149-151 
Dor em faixa na cefaleia, 150-151 
Dor facial 

abordagem diagnostica da, 148-153 
aguda, 148-149 
atipica, 163-164 
caracteristicas da, 149-151 
causas da, 148-1491 
classifica^ao da, 148-149 
cronica, 149 

exame fisico na, 150-153 
fisiopatologia da, 148-149 
historia na, 148-152 
idiopatica persistente, 163-164 
localiza^ao da, 150-151 
na neuralgia do trigemeo, 162-163,162- 
163/ 

neuralgia glossofaringea, 162-163 
neuralgia pos-herpetica, 162-164,163- 
164/ 

subaguda, 148-149 
Dor focal, na cefaleia, 150-151 
Dor lancinante, 150-151 
Dor latejante, 149 
Dor lombar baixa, 335-338 
Dor na regiao lombar, 333-338 
Dor no pesco^o, 337-339 
Dor occipital, na cefaleia, 150-151 
Dor ocular, 150-151 
Dor paranasal, 150-151 
Dor pulsatil, 149 
Dor radicular, 333-334 


Dor referida, 337-338 

Dor retro-orbital, 150-151 

Dor surda, 149-151 

Dor talamica, 333-334 

Dor tipo picador de gelo, 150-151,172-173 

Dormencia, 306-307 

Doutrina de Valsalva, 24-26 

Doxiciclina, 92-94 

E 

Echo, Coxsackie, na meningite viral, 94-951 

Eclampsia, 389-390 

Ecocardiografia 

nos distiirbios do equilibrio, 213-214 
para acidente vascular cerebral, 438-440 
Ecolalia, 377 
Ecopraxia, 377 

Edema cerebral, acidente vascular e, 417- 
419 

Efedrina, 214-216t 
Efeito wearing-off, 360-361 
Eletriptano, 168t 
Eletrocardiograma 

na hemorragia subaracnoidea, 155-156 
no acidente vascular cerebral, 437-438 
Eletrocorticografia, 399-400 
Eletroencefalografia, 33-35 
intracraniana, 399-400 
na demencia da dialise, 137-138 
na doen^a de Creutzfeldt-Jakob, 129- 
131,130/ 

na encefalite limbica, 142-143 
na encefalite por HSV, 96-97 
na encefalopatia associada a sepse, 106- 
107 

na encefalopatia hepatica, 84-85 
na meningite bacteriana, 87-88 
na uremia, 84-85 

nas convulsoes, 391-393, 393-394/ 
no acidente vascular cerebral, 438-440 
nos distiirbios do movimento, 352-353 
Eletromiografia, 36-37, 248-2491 
Eletronistagmografia, 213-214 
Emaranhados, neurofibrilares, na doen^a 
de Alzheimer, 120-123,122-123/ 
Emaranhados neurofibrilares, na doen^a 
de Alzheimer, 120-123,122-123/ 

Embolia de arteria retiniana, 157-158 
Embolismo, arteria retiniana, 157-158 
Embolo paradoxal, 434-435 
Embolo pulmonar, 406-407 
Emetina, 239-240t 
Encefalite 

amnesia da, 142-143 
Bickerstaff de tronco cerebral, 104-105 
cefaleia e, 157-158 
citomegalovirus, 97-101 
coma e, 61-64 
convulsoes e, 388-389 
em pacientes infectados pelo HIV, 97- 
101 

granulomatosa amebiana, 103f, 102-104 
HSV neonatal, 94-96 
letargica, 351-352, 355-356 
Listeria, 85-86 

Paraneoplasica limbica, 142-144,143- 
144/ 224-225t 
viral, 94-96, 94-95t 
virus herpes simples, 94-98 


Encefalite amebiana granulomatosa, 103f, 
102-104 

Encefalite limbica, paraneoplasica, 142- 
144,143-144/ 224-225t 
Encefalite por citomegalovirus, 94-101 
Encefalite pos-infecciosa, 104-105 
Encefalite viral, 94-96, 94-95t 
Encefalomielite, aguda disseminada, 104- 
105,222-223, 224-225t, 256-258, 257-258/ 
Encefalopatia 

arteriosclerotica subcortical, 131-132 
associada a sepse, 105-107 
de Wernicke, 81-83 
difusa, 56-57,61-67 
espongiforme bovina, 129-131,129- 
131f 

espongiforme felina, 129-131t 
hiperglicemica, 79-81, 79-80t 
hipertensiva, 106-107,106-107/ 158- 
159,389-390 

transmissivel da marta, 129-13 It 
traumatica cronica, 133-135 
Encefalopatia hepatica 
coma e, 65-66 
convulsoes e, 389-390 
estado confusional e, 83-85 
perfil do liquido cerebrospinal na, 75t 
Encefalopatia pulmonar, estado confusio¬ 
nal e, 85-86 

Endarterectomia, carotidea, 157-158 
Endocardite, acidente vascular e, 433-435 
Endocardite infecciosa, 433-435 
Endocardite marantica, 434-435 
Endocrinopatias, 319-320 
Enterovirus, na meningite viral, 94-95t 
Entrada de informa^ao cortical, 178-179 
Envelhecimento, sinais neurologicos no, 
115-116/ 115-116t 

Envenenamento paralitico por mariscos, 
237-238t, 274-275 

Envenenamento por arsenico, 237-238t, 
275-276 

Envenenamento por monoxido de carbo- 
no, amnesia e, 140 
Envenenamento por talio, 275-276 
Envolvimento vascular, na doen^a de Al¬ 
zheimer, 122-124 

Enxaqueca, 163-171,164-165f, 165-167/ 
168M69t, 406-407,433-434 
Enxaqueca hemiplegica familiar, 164-165 
Enzima de clivagem do local (3 APP, 121- 
123 

Enzimas sericas, nos distiirbios motores, 
248-250 

Ependimomas, 229-232, 263-264 
Epilepsia, 386-388,400-401. Ver tambem 
Convulsoes 

Epilepsia parcial continua, 349-350 
Ergotamina/cafeina, 168t 
Eritema migrans, 92-94, 92-94/ 

Erup^ao heliotropica, 287-288 
Escala de Coma de Glasgow, 55-56, 55-56t 
Esclerodermia, 324-325 
Esclerose lateral amiotrofica (ELA), 267- 
268, 267-268t 

Esclerose lateral primaria, 267-268 
Esclerose miiltipla, 222-223, 237-238t, 
250-256 



Esclerose miiltipla progressiva primaria, 
253-254 

Esclerose miiltipla recorrente-remitente, 
253-256 

Esclerose miiltipla secundariamente pro¬ 
gressiva, 253-254 

Esclerose sistemica progressiva, 324-325 
Escopolamina, 214-216t 
Escotoma, na enxaqueca, 165-166,166- 
167/ 

Espasmo carpopedal, 81-82, 82-83/ 
Espasmo hemifacial, 295 
Espasmos extensores, 239-240 
Espasmos flexores, 239-240 
Espasticidade, 19, 240-241 
Espectroscopia por ressonancia magnetica, 
43-44 

Espondilite anquilosante, 336-337 
Espondilose cervical, 262-264, 338-339 
Estado confusional 

abordagem diagnostica, 71-76 
abstinencia alcoolica e, 73-75 
abstinencia de sedativos em, 76-77 
causas de, 71-72f, 73-112 
coagula^ao intravascular disseminada e, 
109-110 

convulsoes e, 110-112 
deficiencia de vitamina B12 e, 82-84 
distiirbio endocrino e, 77-81 
distiirbios eletroliticos e, 80-82 
distiirbios nutricionais, 81-84 
distiirbios psiquiatricos e, 111 -112 
distiirbios vasculares no, 106-110 
doen^a de Lyme e, 92-95 
em, 75t 

encefalite por virus herpes simples e, 
94-98 

encefalite pos-infecciosa e, 104-105 
encefalopatia associada a sepse e, 105- 
107 

encefalopatia de Wernicke e, 81-83 
encefalopatia hepatica, 83-85 
encefalopatia pulmonar e, 85-86 
exame fisico em, 72-73t 
exame neurologico no, 72-74, 72-73t 
farmacos e, 73-78 

hemorragia intracraniana e, 109-111 
hiperadrenalismo e, 80-81 
hipercalcemia e, 81-82 
hiperglicemia e, 79-81 
hipertireoidismo e, 78-80, 78-79/ 
hipoadrenalismo e, 80-81 
hipocalcemia e, 81-82 
hipoglicemia e, 79-80 
hiponatremia e, 80-82 
hipotireoidismo e, 77-79, 78-79/ 
inalantes e, 77-78 
infarto, 107-109 
infec^ao por HIV e, 97-101 
infec^oes parasitarias e, 101-105,103t 
insuficiencia de sistemas organicos e, 
83-86 

intoxica^ao com etanol e, 73-76 
intoxica^ao com sedativos em, 76-77 
investiga^ao laboratorial em, 72-76t 
isquemia vertebrobasilar e, 107-109 
liipus eritematoso sistemico e, 107-109 
meningite bacteriana e, 85-90 
meningite fiingica e, 99-102, lOOMOlf 


meningite sifilitica, 92-94 
meningite viral e, 94-96 
metastases leptomeningeas e, 105-106 
na meningite tuberculosa, 89-93 
no hemisferio nao dominante 
opioides e, 76-78 
perfis de liquido cerebrospinal 
piirpura trombocitopenica trombotica 
e, 109-110 

transplante de organs e, 85-86 
traumatismo craniano e, 109 -111 
uremia e, 84-86 
vasculite e, 107-109 
versus demencia, 115 -118t 
Estado confusional e, 107-109 
Estado de mal epileptico, 66-67, 391-392, 
399-401, 400-403t 

Estado de mal epileptico nao convulsive, 
110-112 

Estado pos-ictal, 110-111,386-388 
Estado pos-ictal prolongado, 110-111 
Estado vegetative persistente, 64-67,449- 
452 

Estados confusionais agudos. Ver Estado 
confusional 

Estados de hiperatividade da unidade mo- 
tora, 292-297, 292-293t 
Estados de hipercoagula^ao, 435-436 
Estados hiperosmolares, coma e, 65-66 
convulsoes e, 389-390 
Estenose da aorta, 405-406 
Estenose da carotida, 440-441 
Estenose espinal, 336-338 
Estenose pulmonar, 405-406 
Estereognosia, 308-310 
Estimula^ao calorica, 188-189 
Estimula^ao cerebral profunda, 363-364 
Estimula^ao nervosa repetitiva, 36-38 
Estimula^ao oculovestibular, 188-189 
Estria gordurosa, 429-430 
Estruturas sensiveis a dor 
extracranianas, 148-149 
na abobada craniana, 148-149,149/ 
Estudos da resposta E, 36-37 
Estudos de condu^ao nervosa, 36-37 
Etambutol, 90-92 

Etossuximida, 3971, 399-400, 402-404t 
Exame de imagem por ressonancia magne¬ 
tica, 39-43,45-46 
funcional, 42-44 

na demencia associada ao HIV, 135- 
136/ 

na demencia vascular, 131-132,131- 
132/ 

na encefalite limbica, 142-143,143-144/ 
na encefalite por herpes simples, 96-97, 
96-97/ 

na encefalomielite aguda disseminada, 
256-258, 257-258/ 

na encefalopatia de Wernicke, 82-83/ 
na encefalopatia hipertensiva, 106-107/ 
na esclerose miiltipla, 253-254, 253-254/ 
na leucoencefalopatia multifocal pro¬ 
gressiva, 136-137,136-137/ 
na oclusao da arteria cerebral, 141-142/ 
na toxoplasmose cerebral, 102-104/ 
nas metastases leptomeningeas, 105- 
106/ 


no acidente vascular cerebral, 437-438, 
439/ 

no infarto cerebelar, 221-222 
nos distiirbios de equilibrio, 212-214 
nos distiirbios do movimento, 352-353 
nos distiirbios motores, 248-249 
ponderada em difusao, 42-43 
ponderada em perfusao, 42-43 
por tensor de difusao, 42-43 
Exame de nervo craniano, na cefaleia, 
152-153 

Exame de potenciais evocados, 34-36, 213- 
214, 253-254 
Exame do estado mental 
na cefaleia, 152-153 
na demencia, 115-118,117-120t 
no estado confusional, 72-73 
nos distiirbios do equilibrio, 207-208 
Exame do pesco^o 
na cefaleia, 152-153 
nos distiirbios neurologicos, 6-7 
Exame fisico 

na cefaleia, 150-153 
na demencia, 115-118,117-118f 
no acidente vascular puntiformes, 436- 
437 

no coma, 51-53 

nos distiirbios do equilibrio, 207-208 
nos distiirbios neurologicos, 4-8 
Exame neurologico, 7-25 
em cenarios especiais, 24-25 
formula^ao diagnostica, 24-28 
na cefaleia, 152-153 
na demencia, 115-118,117-118t 
no acidente vascular cerebral, 436-437 
no coma, 24-25, 52-56 
nos distiirbios do equilibrio, 207-213 
nos distiirbios motores, 239-246 
Exame sensorial, 306-310 
Exames de sangue 

para demencia, 118-120t 
para distiirbios do equilibrio, 212-213 
para distiirbios dos movimentos, 352- 
353 

Exames de urina, para distiirbios do movi¬ 
mento, 352-353 

Exames eletrodiagnosticos, 248-249 
Exames eletrofisiologicos, 33-38 
Exames medulares por imagem, 44-46 
Exantema herpetico, 338-339 
Excitotoxicidade, 419-420 
Excursao ocular, 188-191 
Exoftalmia, 188-189 
Extin^ao, defmi^ao de, 9-10 

F 

Eace, no exame fisico da cefaleia, 150-153 
Eacies em mascara, 350-351, 356-357 
Eala, no exame do estado mental, 9-10 
Earinge, dor na, 150-151 
Earmacos anticolinesterasicos, para mias- 
tenia grave, 279-280 

Earmacos imunossupressores, estado con¬ 
fusional e, 85-86 
Eascicula^oes, 239-240 
Easciculo arqueado, 9-10/ 

Easciculo longitudinal medial, 194-195 
Eator 14 de crescimento do fibroblasto, 
226t 




Febre, cefaleia e, 150-151 
Febre maculosa das Montanhas Rochosas, 
mt, 104-105 

Fenitoma, 162-163, 169t, 325-326, 3971, 
399-400,40l-404f 

Fenobarbital, 3971, 399-400,401-404f 
Fenomeno de rebote, 247-248 
Fenomeno do canivete, 240-241 
Fenomeno on-ojf, 360-361 
Fenotiazinas, 239-240t 
Festina^ao, 243-244 
Fistula arteriovenosa, 262 
Flumazenil, 51-52 
Flunarizina, 169t 
Folium vermis, 204-205/ 

For^a muscular, 240-242, 241-242f 
Fosfenitoina, 401-4031 
Fossa craniana, 149/ 

Fotofobia, cefaleia e, 150-151 
Fovea, 175-176,175-176/ 

Fraqueza, nos distiirbios do equilibrio, 
212-213 

Fraqueza neuropatica distal, 212-213 
Fun^ao motora integrativa, no exame do 
estado mental, 10-11 

Fun^ao sensorial integrativa, no exame do 
estado mental, 9-11 
Fundo de olho, 52-53 

G 

Gabapentina, 85-86,169t, 317-318, 397t, 
402-404t 

Gadopentetato dimeglumina, 39-41 
Galantamina, para doen^a de Alzheimer, 
124-125,124-125t 
Gamopatia monoclonal, 268-269 
Gamopatia monoclonal benigna, 324-326 
Gene APOE, 121-123,121-123t 
Gene APR, 121-123,121-123f, 122-123/ 
Gene colina, 214-216 
Gene da huntingtina, 365-366 
Gene Frataxina, 232-233 
Gene neurofibromina 1, 216-218 
Gene neurofibromina 2,216-218 
Gene PSi, 121-123,121-123f 
Gene PS2,121-123,121-123t 
Genetica 

ataxias hereditarias, 225-227/ 
disturbios do movimento e, 353-354 
na ataxia de Friedreich, 232-233 
na ataxia episodica, 227-229 
na demencia frontotemporal, 125-127 
na doen^a de Alzheimer, 121-123,121- 
I23t 

na doen^a de Huntington, 128-129, 
365-366 

na doen^a de Meniere, 214-216 
na doen^a de Wilson, 138-139,228-229 
na doen^a do neuronio motor, 265-266 
na enxaqueca, 164-165,164-165t 
na esclerose miiltipla, 251-252 
na sindrome das pernas inquietas, 
378-380 

nas ataxias espinocerebelares autosso- 
micas dominantes, 224-225, 226t, 225- 
227 

nas distrofias musculares, 2831 
no acidente vascular cerebral, 413,414f 
no parkinsonismo, 355-356 


tumores do angulo cerebelopontino e, 
216-218 

Gentamicina, 89-90t 
Gesta^ao, epilepsia e anticonvulsivantes 
na, 401-404 

Glaucoma de angulo fechado, 159-160 
Gliomas, 263-264 

Glutamina, na encefalopatia hepatica 
LCS, 84-85/ 

Gnathostoma spinigerum, 104-105t 
Grafestesia, 308-310 
Granulomatose de Wegener, 323-324 
7 -secretase, 121-123 

H 

Haemophilus, na meningite bacteriana, 
85-86 

Hanseniase, 322-323 
Hanseniase lepromatosa, 322-323 
Hanseniase tuberculoide, 322-323 
Hartmannella species, 103t 
Helmintos, na infec^ao parasitaria do 
SNC, 103t 

Hemangioblastoma, 229-231 
Hematoma epidural, 57-59, 58-59/ 61-63, 
109-111,110-111/ 

Hematoma subdural, 159-160 

coma e, 57-58, 57-58t, 58-59/ 61-63 
cronico, 117-118t, 131-132,132-134/ 
traumatico, 110-111 
Hematomielia, 237-238t, 261 
Hemianopsia bitemporal, 14/ 193-194 
Hemianopsia homonima, 14/ 193-194 
Hemianopsia homonima congruente, 
193-194 

Hemianopsia homonima nao congruente, 
193-194 

Hemiataxia, 212-213 
Hemibalismo, 347-349 
Hemiparesia 

ataxica, 212-213, 428-429 
contralateral, 212-213 
defini^ao de, 241-242 
motora pura, 428-429 
Hemiparesia ataxica, 212-213 
Hemiparesia contralateral, 212-213 
Hemiparesia motora pura, 428-429 
Hemiplegia, 241-242 
Hemissec^ao medular, 311-313 
Hemorragia, intracerebral, 58-60,110-111 
Hemorragia, intracraniana, 156-158 
acidente vascular por, 417-419, 443-449 
causas de, 448-449 
cerebelar, 221-222 
coma e, 58-60 

efeitos do hematoma, 444-446 
estado confusional e, 109-111 
hematoma epidural, 109-111,110-111/ 
subaracnoide, 153-157,153-155/ 156- 
157t 

acidente vascular cerebral por 417- 
419 

estado confusional e, 106-109 

hemorragia retiniana na, 152-153, 
152-153/ 

perfil do liquido cerebrospinal na, 
75t 

versus meningite bacteriana, 88-89 


tratamento da, 59-60 
traumatica, 109-111,448-449 
Hemorragia cerebelar, 61-63, 221-222, 
446-448, 447-448/ 

Hemorragia epidural, 261,417-419 
Hemorragia hipertensiva, 443-448,444- 
446t 

Hemorragia lobar, 446-448 
Hemorragia pontina, 61-63, 446-447 
Hemorragia retiniana, na hemorragia su- 
baracnoidea, 152-153,152-153/ 
Hemorragia subaracnoidea, 153-157,153- 
155/ 156-157t 

acidente vascular por, 417-419 
coma e, 63-64 

estado confusional e, 106-109 
hemorragia retiniana na, 152-153,152- 
153/ 

perfil do liquido cerebrospinal na, 75t 
versus meningite bacteriana, 88-89 
Hemorragia subdural, 261,417-419 
Heparina, para acidente vascular cerebral, 
440-441 

Herpes-zoster, 162-163, 338-339 
Heterocromia da iris, 185-188 
Hidralazina, 325-326 
Hidrocefalia, 447-448 
comunicante, 132-134 
depressao normal, 131-134,133-135/ 
359-360 

hemorragia subaracnoidea e, 155-156 
nao comunicante, 132-134 
nao obstrutiva, 132-134 
obstrutiva, 132-134 
Hidrocefalia obstrutiva, 132-134 
Hidrocortisona, 59-60t 
Hidropsia endolinfatica, 214-215/ 214-216 
Hiperadrenalismo, estado confusional e, 
80-81 

Hiperalgesia, 307-308 

Hipercalcemia, estado confusional e, 81-82 

Hipercalemia, 237-238t, 290-291 

Hiperestesia, 307-308 

Hiperglicemia, estado confusional e, 79-81 

Hiperglicemia hiperosmolar nao cetotica, 

79- 80 

Hiperpatia, 307-308 
Hiper-reflexia, 242-243 
Hipertensao intracraniana 

disturbios associados com, 16 U 
idiopatica, 161,193-194 
Hipertensao pulmonar, 406-407 
Hipertermia 
coma e, 65-67 
convulsoes e, 389-390 
maligna, 295-297, 295t 
Hipertireoidismo 

estado confusional e, 78-80, 78-79/ 
miopatia ocular e, 196-198 
Hipertonia, 240-241 
Hiperventila^ao, sincope, 407-409 
Hipoadrenalismo, estado confusional e, 

80- 81 

Hipoalgesia, 307-308 
Hipocalcemia 

convulsoes e, 389-390 
estado confusional e, 81-82 
Hipocalemia, 237-238t, 290-291 
Hipocampo, memoria e, 138-140 


Hipocapnia, 407-409 
Hipocinesia, no parkinsonismo, 356-358 
Hipoestesia, 306-307 
Hipofonia, 356-357 
Hipoglicemia 
coma e, 63-64 
convulsoes e, 388-389 
estado confusional e, 79-80 
Hiponatremia 
coma e, 65-66 
convulsoes e, 389-390 
estado confusional e, 80-82 
na hemorragia subaracnoidea, 156-157 
Hipotensao 

com demencia, 117-118t 
ortostatica, 407-409 
Hipotensao intracraniana, espontanea, 
158-159,158-159/ 

Hipotensao ortostatica idiopatica, 407-409 
Hipotermia 
coma e, 65-66 
com demencia, 117-118t 
Hipotireoidismo 

com estado confusional agudo, 115- 
118t 

demencia no, 137-138 
disturbios cerebelares e, 223-224 
estado confusional e, 77-79, 78-79/ 
neuropatia aciistica e, 213-214t 
neuropatia vestibulococlear e, 218-219 
polineuropatia no, 319-320 
Hipotonia, 211-212 

ataxia cerebelar e, 201-203 
disturbios motores e, 240-241 
Hipoxia, amnesia e, 140 
Histoplasma capsulatum, lOOt 
Historia 

na cefaleia, 148-152 
na demencia, 115-118 
no acidente vascular cerebral, 435-437 
no coma, 51-52 

nos disturbios da sensibilidade somati- 
ca, 306-307 

nos disturbios do equilibrio, 205 
nos disturbios do movimento, 350-352 
nos disturbios motores, 235-240 
nos disturbios neuro-oftalmicos, 178- 
182 

Historia neurologica 
da doen^a atual, 2-3 
familiar, 3-4,4-5/ 
idade, 1 

medica pregressa, 2-4 
queixa principal, 1-3 
social, 4-5 

Historia obstetrica, 3-4 
Historia ocupacional, polineuropatia e, 
315-316 

Humor, no exame do estado mental, 8-9 

I 

Ibuprofeno, 168t 
Imipramina, 239-240f 
Imunoglobulinas, para miastenia grave, 
279-280 
Inalantes, 77-78 

Incoordena^ao, ataxia cerebelar e, 202-203 
Inerva^ao braquiorradial, 246-247f 


Inerva^ao do abdutor curto do polegar, 
246-247f 

Inerva^ao do abdutor do dedo minimo, 

246- 247t 

Inerva^ao do biceps, 246-247t 
Inerva^ao do deltoide, 246-247t 
Inerva^ao do extensor curto dos dedos, 

247- 248t 

Inerva^ao do extensor longo dos dedos, 
247-248t 

Inerva^ao do extensor radial longo do 
carpo, 246-247f 

Inerva^ao do extensor ulnar do carpo, 
246-247t 

Inerva^ao do flexor radial do carpo, 246- 
247f 

Inerva^ao do flexor ulnar do carpo, 246- 
247t 

Inerva^ao do gastrocnemio, 247-248t 
Inerva^ao do gliiteo maximo, 247-248t 
Inerva^ao do gliiteo medio, 247-248f 
Inerva^ao do gliiteo minimo, 247-2481 
Inerva^ao do iliopsoas, 247-248t 
Inerva^ao do infraespinhoso, 246-247f 
Inerva^ao do miisculo isquiocrural, 247- 
248t 

Inerva^ao do oponente do polegar, 246- 
247t 

Inerva^ao do primeiro interosseo dorsal, 
246-247f 

Inerva^ao do quadriceps femoral, 247-248t 
Inerva^ao do soleo, 247-248t 
Inerva^ao do supraespinal, 246-2471 
Inerva^ao do tensor da fascia lata, 247-248t 
Inerva^ao do tibial anterior, 247-2481 
Inerva^ao do tibial posterior, 247-248t 
Inerva^ao do triceps, 246-2471 
Inerva^ao dos adutores, 246-2471 
Inerva^ao dos peronios, 247-248t 
Infarto 

arteria cerebral posterior, 140-142,141- 
142/ 

cerebelar, 219-221, 220-221/ 
cerebral, 448-449 
da medula espinal, 259-261,261/ 
hemisferico nao dominante, 107-109 
lacunar, 421-422,427-429, 427-428/ 
431-432 

medular, 219-220, 220-221/ 
mesencefalico paramediano, 221-222, 
221-222/ 

no territorio de grandes vasos, 420-422 
vertebrobasilar, 219-222 
Infarto cerebelar, 61-63, 219-221,220-221/ 
Infarto de hemisferio nao dominante, 
107-109 

Infarto lacunar, 421-422,427-429, 427- 
428/431-432 

Infarto medular, 220, 220-221/ 

Infarto mesencefalico paramediano, 220- 

222,221-222/ 

Infarto vertebrobasilar, 219-222 
Infec^ao por HIV. Ver tambem Aids 
complica^oes neurologicas da, 97-98 
estado confusional e, 97-101 
lesoes da medula espinal na, 237-238t 
leucoencefalopatia multifocal progressi¬ 
va na, 136-137 

miopatias na, 289-290, 289-290t 


neuropatias na, 321-323, 321-322f 
prognostico, 135-136 
tratamento da, 135-136 
Infec^oes, estados confusionais e, 85-86 
Infec^oes parasitarias, estado confusional 
e, 101-105,101-102/ 103t 
Inibidor daMAO-B, 359-360t, 361-362 
Inibidores COMT, 359-360f, 361-362 
Inibidores da protease, 135-136 
Inibidores da transcriptase reversa, 135- 
136 

Insola^ao, 2951 

Insonia familiar fatal, 128-129,129-131f 
Instrumentos duplex, 45-47 
Insuficiencia da arteria basilar, 406-407 
Insuficiencia sistemica de organs 
demencia na, 137-139 
estado confusional na, 83-86 
Interferons, 253-255t, 255-256 
Intoxica^ao 
coma e, 64-65 

disturbios cerebelares e, 218-219 
Intoxica^ao por farmacos, disturbios cere¬ 
belares e, 218-219 

Intoxica^ao por sedativos, no estado con¬ 
fusional, 76-77 
Invagina^ao basilar, 263-264 
Investiga^oes laboratoriais 

na arterite de celulas gigante, 159-160 
na demencia, 118-120f 
na doen^a de Alzheimer, 123-125 
na encefalite por herpes simples, 94-96 
na meningite bacteriana, 87-89 
na meningite fungica, 100-101 
na meningite sifilitica, 92-94 
na meningite tuberculosa, 89-92 
na meningite/encefalite viral, 94-96 
na neuropatia periferica, 316-317 
nas hemorragias subaracnoides, 154- 
156 

nas infec^oes parasitarias do SNC, 103t 
no acidente vascular cerebral, 436-440 
no estado de mal epileptico, 400-40 U 
no tumor do angulo pontocerebelar, 
216-218 

nos disturbios do equilibrio, 212-214 
nos disturbios do movimento, 352-353 
nos disturbios motores, 248-250, 248- 
249f 

Irite, aguda, 159-160 
Irresponsividade psicogenica, 66-67 
Irrita^ao meningea, 52-53 
Isoniazida, 90-92, 325-326 
Isquemia. Ver tambem Acidente vascular 
cerebral amnesia e, 140 
vertebrobasilar, 107-109,219-222 
Isquemia cerebral, 157-158 
Isquemia cerebral focal, 417-444. Ver tam¬ 
bem Acidente vascular cerebral 
Isquemia cerebral global, 63-65, 64-65f, 
389-390, 413-415,448-452,449-450/ 
Isquemia vertebrobasilar, 219-222 

K 

Kuru, 120t, 128 

L 

Labirintite, aguda, 214-216 
Lacrimejamento, cefaleia e, 150-151 
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Lamotrigina, 317-318, 397t, 399-400, 
402-404f 

Lesoes cerebelares, 203-204,246-248 
Lesoes compressivas, 330-331 
Lesoes corticospinais, marcha e, 243-244 
Lesoes da linha media, 202-203 
Lesoes das radiances opticas, 193-194 
Lesoes de nervos perifericos, 308-310, 
313-318 

Lesoes de neuronio motor inferior, 240- 
241, 246-247 

Lesoes de neuronio motor superior, 240- 
242 

Lesoes de orbita, 195-196 
Lesoes de plexo, 269-273, 271/ 330-331 
Lesoes de raiz nervosa, 269-273, 271/ 272- 
273t, 308-310, 330-331 
Lesoes do corpo geniculado lateral, 193- 
194 

Lesoes do cortex occipital, 193-194 
Lesoes do cortex sensorial, 312-313 
Lesoes do espa^o subaracnoide, 195-196 
Lesoes do nervo abducente, 195-197, 
195-196t 

Lesoes do nervo fibular, 329-330 
Lesoes do nervo oculomotor, 195-196, 
195-196t 

Lesoes do nervo peroneal, 329-330 
Lesoes do nervo troclear, 195-196,195- 
I96t 

Lesoes do seio cavernoso, 195-196 
Lesoes do trato optico, 193-194 
Lesoes estruturais infratentoriais, 55-57, 
61-63 

Lesoes estruturais supratentoriais, 55-56, 
55-56/ 57-63 

Lesoes hemisfericas, 25-26,193-195,194- 
195/ 202-204 

Lesoes medulares, 25-26, 237-238f, 308- 
313,311-313/ 

Lesoes mesencefalicas, 194-195 
Lesoes pontinas, 194-195 
Lesoes pre-quiasmaticas, 175-176 
Lesoes quiasmaticas, 193-194 
Lesoes retroquiasmaticas, 175-176,193- 
194 

Lesoes supraespinais, 237-238t 
Lesoes talamicas, 312-313 
Lesoes traumaticas, 330-331 
Leucocitose, 435-436 
Leucodistrofia metacromatica, 328-329 
Leucoencefalite, hemorragica aguda, 104- 
105,448-449 

Leucoencefalopatia multifocal progressiva, 
99-101,136-137,136-137/ 

Levetiracetam, 3971, 399-400 
Levodopa, 359-360f, 360-361, 375-376 
Linfoma 

doen^a de celula do corno anterior e, 
268-269 

primario do SNC, 99-101 
Linguagem, no exame do estado mental, 
8-10 

Lingula, cerebelar, 204-205/ 

Lipodistrofia, 289-290 
Liquido cerebrospinal na encefalomielite 
aguda disseminada, 256-258 
eosinofilia, 104-105t 
na cisticercose, 102-104 


na demencia, 118-120f 
na doen^a de Creutzfeldt-Jakob, 129- 
131 

na doen^a de Lyme, 92-94 
na encefalite limbica, 142-143 
na encefalite por herpes simples, 96-97 
na encefalite pos-infecciosa, 104-105 
na esclerose miiltipla, 222-223,251-252 
na hemorragia cerebelar, 221-222 
na hemorragia subaracnoidea, 154-155 
na hidrocefalia de pressao normal, 132- 
134,133-134/ 

na leucoencefalopatia progressiva mul¬ 
tifocal, 136-137 

na meningite bacteriana, S7-SSt, 88-89 
na meningite fiingica, 99-102, lOO-lOlf 
na meningite por HIV-1,97-98 
na meningite sifilitica, 92-94 
na meningite tuberculosa, 90-92 
na meningite/encefalite viral, 94-96 
na meningoencefalite amebiana prima- 
ria, 102-104 

na neurossifilis, 136-137 
na poliomielite, 268-269 
na sindrome de Guillain-Barre, 317-318 
na toxoplasmose, 103 
nas metastases leptomeningeas, 105- 
106t 

no estado confusional, 75t 
no lupus eritematoso sistemico, 107-109 
nos distiirbios de equilibrio, 212-213 
nos tumores do angulo cerebeloponti- 
no, 216-218 

nos tumores medulares, 264-265 
Listeria meningitis, 85-86 
Litio, 239-240t 

Locals de extra^oes dentarias, infectados, 
172-173 

Localiza^ao da lesao, nos distiirbios moto- 
res, 245-249 
Lorazepam, 401-4031 
Loucura megaloblastica, 82-83 
Lupus eritematoso sistemico (LES), 323- 
324,430-431 

M 

Macroglobulinemia de Waldenstrom, 
324-326 

Macula, 11-12,175-176,184-185 
Malforma^ao arteriovenosa, 262, 262/ 
hemorragia e, 448-449 
hemorragia subaracnoidea, 152-154 
imagem de, 155-156 

Malforma^ao de Arnold-Chiari, 231-232, 
253-255, 263-264 

Malforma^oes de fossa posterior, 231-232 
Malforma^oes vasculares 
convulsoes e, 388-389 
hemorragia e, 448-449 
Manchas de Roth, 6-7 
Manitol, 59-60t 

Manobra de Dix-Hallpike, 17-18 
Manobra de Nylen-Barany, 17-18 
Manobra dos olhos de boneca, 52-55, 
188-189 

Manobra oculocefalica, 188-189 
Manobras de reposicionamento, 214-215, 
214-215/ 


Marcha 

avalia^ao, 22-25 

na hidrocefalia de pressao normal, 132- 
134 

no parkinsonismo, 22-24/ 24-25, 357- 
358, 357-358/ 

nos distiirbios do equilibrio, 207-208 
nos distiirbios extrapiramidais, 243-244 
nos distiirbios motores, 242-246 
Marcha apraxica, 243-244 
Marcha de pato, 22-24, 245-246 
Marcha em tandem, 207-208 
Marcha em tesoura, 243-244 
Marcha escarvante, 207-208, 243-244 
Marcha instavel, nos idosos, 245-246 
Marcha jacksoniana, 392-393 
Massa intracraniana, 159-161 
Massa muscular, 17-18 
MAV. Ver Malforma^ao arteriovenosa 
Meato auditivo externo, dor no, 150-151 
Meclizina, 214-216t 
Meduloblastoma, 229-231 
Memantina, para doen^a de Alzheimer, 
124-125,124-125f 
Memoria, 8-9 

de curto prazo, 138-139 
de longo prazo, 138-139 
declarativa, 138-139 
episodica, 138-139 
falsa, 138-139 
fases de, 138-139 

imediata, em teste de memoria, 8-9 

na idade avan^ada, 115-118 

nao declarativa, 138-139 

nas sindromes amnesicas, 138-144 

no exame do estado mental, 138-139 

procedural, 138-139 

processamento, 138-139 

recente, 8-9 

remota, 8-9 

semantica, 138-139 

trabalho, 138-139 

Meningiomas, 216-217, 229-231, 263-264 
Meningismo, 87-88,117-118t 
Meningite 

bacteriana, 75t, 85-90, 87-88/ 

basilar, 213-214/, 218-219 

cefaleia e, 157-158 

coma e, 61-64 

convulsoes e, 388-389 

criptococica, 97-98,101-102/ 

Cryptococcus, 85-86 

em pacientes infectados pelo HIV, 97-98 

eosinofilica, 103/, 104-105/ 

fiingica, 75/, 99-102,100/ 

HIV-1,97-98 
Listeria, 85-86 

Mycobacterium tuberculosis, 85-86 
parasitaria, 75/ 

por metastases leptomeningeas, 105- 
106,105-106/ 
sifilitica, 92-94 
tuberculosa, 75/, 89-93 
viral, 75/, 94-96, 94-95/ 
Meningoencefalite amebiana, primaria, 
101-103,103/ 

Meperidina, 168/ 

Meralgia parestesica, 3-4, 330-331 



Metastases 

leptomenmgeas, 75t, 105-106,105-106/ 
para o cerebelo, 229-231 
Metilprednisolona 

para arterite de celulas gigantes, 159- 
160 

para edema cerebral, 59-60f 
Metoclopramida, I69t 
Metoprolol, 1691 
Mialgias, cefaleia e, 150-151 
Miastenia grave, 196-198, 237-238f, 277- 
280, 277-278/ 278-279f 
Micofenolato de mofetila, 279-280 
Midazolam, 401-403 f 
Mielinolise pontina central, 81-82 
Mielite transversa, como causa de fraque- 
za, 237-238t 

Mielite transversa aguda, 257-259 
Mielografia, 44-45, 248-249t 
Mielograma, 248-249 
Mieloma esclerotico, 324-325 
Mieloma miiltiplo, 324-325 
Mielopatia, 231-232t 

citomegalovirus, 258-259 
desmielinizante, 250-258 
em disturbios sensoriais somaticos, 
330-339 

espondilotica, 262-264 
hipertrofica, 406-407 
infecciosa, 256-260 
nutricional, 262 
por herpes-virus, 258-259 
traumatica, 248-251 
vacuolar, 258-259 
vascular, 259-262, 261/-262/ 

Mioclonia, 347-350, 349-350t 
anticorpos e, 224-225t 
com demencia, 117-118t 
nos disturbios do equilibrio, 212-213 
noturna, 349-350 
palatal, 349-350 
propriospinal, 349-350 
segmentar, 349-350 
tardia, 375-376 
Mioglobimiria, 291-292 
Miopatia distal, 2S2t-2S3t, 285-286 
Miopatia hereditaria com corpusculo de 
inclusao, 289-290 
Miopatia infecciosa, 289-290 
Miopatia miotonica proximal, 286-287 
Miopatia necrosante alcoolica, 291-292 
Miopatia nemalinica, 285-286, 289-290 
Miopatia por corpos em bastao, 289-290 
Miopatias alcoolicas, 291-292 
Miopatias congenitas, 285-286 
Miopatias endocrinas, 291-292 
Miopatias induzidas por farmacos, 291- 
292 

Miopatias inflamatorias, 287-291,288-289t 
Miopatias metabolicas, 290-292 
Miopatias oculares, 196-198 
Mioquimia, 293-295 

Miosite, corpo de inclusao, 288-290,288- 
289t 

Miotonia, 285-287 
Miotonia congenita, 286-288 
Miotonias do canal de sodio, 287-288 
Miotonias nao distroficas, 286-287 
Mitocondriopatias, 370-371 


Mixomas, 405-406,434-435 
Modalidades sensoriais, primarias, 307- 
310 

Mononeuropatia, 308-310 
Mononeuropatia miiltipla, 276-277, 313- 
314, 322-323 

Mononeuropatia simples, 276-278, 313- 
314, 322-323 
Monoparesia, 241-242 
Monoplegia, 241-242 
Morte celular programada, 419-420 
Morte cerebral, 67-68 
Movimentos alternados rapidos, 241-242 
Movimentos de vergencia, 178-179 
Movimentos de versao, 178-179 
Movimentos fmos dos dedos, 20-21 
Movimentos oculares, 13-16,13-15/ 185- 
188/ 188-192,189-190/ 208-209 
Moyamoya, 431-434,431-432/ 

MPTP, 355-356 

Mucor species, na meningite fungica, lOOt 
Miisculos extraoculares, 176-177,178-179/ 
Mycobacterium tuberculosis, 85-86, 89-90 

N 

Nadolol, 1691 
Naegleriafowleri, 101-103 
Naloxona, 50-51,77-78 
Nao parkinsonismo hereditario, 351-352f 
Naproxeno de sodio, 168f 
Naratriptano, 168t 
Natalizumabe, 253-255, 253-255t 
Nausea, cefaleia e, 150-151 
Necrose, 416-417 
Necrose fibrinoide, 444-445 
Necrose medial cistica, 430-431 
Necrose neuronal seletiva, 416-417 
Negligencia do espa^o externo, 9-10 
Negligencia unilateral, defmi^ao de, 9-10, 
10 - 11 / 

Neisseria meningitidis, na meningite bacte- 
riana, 85-88 

Neoplasia meningea, 133-134 
Neostigmina, 278-279 
Nervo abducente, 176-177,196-197/ 
201 - 202 / 

Nervo axilar, 246-247f 
Nervo cervical, 148-149,149/ 

Nervo femoral, 247-248f 
Nervo fibular, 247-248t 
Nervo glossofaringeo, 148-149 
Nervo isquiatico, 247-248t 
Nervo mandibular, 15-16,196-197/ 

Nervo maxilar, 15-16,196-197/ 

Nervo mediano, 246-247t 
Nervo musculocutaneo, 246-247t 
Nervo obturatorio, 247-248f 
Nervo oculomotor, 176-177,196-197/ 
201 - 202 / 

Nervo oftalmico, 15-16,149/ 196-197/ 
Nervo optico, 10-14,14/ 175-177,175- 
176/ 

Nervo peroneal, 247-2481 

Nervo radial, 246-2471 

Nervo supraescapular, 246-2471 

Nervo tibial, 247-248f 

Nervo trigemeo, 148-149,149/ 150-151 

Nervo troclear, 176-177,196-197/ 


Nervo ulnar, 246-247t 

Nervo vago, 148-149 

Nervo vestibular, 16-17, 201-202/ 

Nervos cranianos, 176-177,207-212 
Nervos gliiteos, 247-248t 
Neuralgia 

do trigemeo, 162-163,162-163/ 
glossofaringea, 162-163,409-410 
pos-herpetica, 162-164,163-164/ 338- 
339 

Neurilemoma, 216-217 
Neurinoma, 216-217 
Neurite optica, 190-193 
Neurofibromas, 263-264 
Neurofibromatose 1,216-218 
Neurofibromatose 2,216-218 
Neuroma acustico, 216-217, 216-217/ 
229-231 

Neuromielite optica, 255-258 
Neuromiotonia, 224-225f, 293-295 
Neuronios hipotalamicos, 185-188 
Neuronios motores, inferiores, 17-18,235- 
236, 235-236/ 

Neuronios motores, superiores, 17-18, 
235-236, 235-236/ 

Neuronios simpaticos pos-ganglionares, 
185-188 

Neuronios simpaticos pre-ganglionares, 
185-188 

Neuronite vestibular, 214-216 
Neuronopatia sensorial, 224-225t, 231- 
232f, 324-325 
Neuropatia 

aprisionamento, 328-331 
autonomica, 322-323 
bulbospinal, 268-269 
dependente do comprimento, 308-310 
desmielinizante inflamatoria cronica, 

325- 326 

do cutaneo femoral lateral, 330-331 
do obturatorio, 330-331 
femoral, 329-330 
hereditaria, 325-329 
induzida por farmacos, 325-326 
infecciosa, 321-324, 321-322f 
inflamatoria idiopatica, 317-319 
interdigital, 328-329 
metabolica, 319-322 
motora multifocal, 276-277 
na Aids, 321-323, 321-322t 
neoplasica, 324-326 
nutricional, 319-322 
optica isquemica anterior nao arteritica, 
192-193 

periferica, 272-278 
por aprisionamento, 328-331 
por metais pesados, 325-326 
radial, 329-330 

relacionada a medica^ao, 322-323 
safena, 329-330 

sensoriais e autonomicas hereditarias, 

326- 328 

sensorial, 231-232t 
sensorimotora, 321-322 
toxica, 325-326 
ulnar, 328-330 

vasculite e, 323-325, 323-324t 
vestibulococlear, 213-214t, 218-219 



5 


Neurossifilis, 135-137 

Neurossifilis parenquimatosa, 135-136 
Nimodipina, para pacientes com hemorra- 
gia subaracnoidea, 156-157 
Nistagmo, 247-248 

nos distiirbios do equilibrio, 208-209, 
209-21U 

nos distiirbios neurologicos, 15-16,15- 
16/ 19/ 

visao geral, 190-192 
Nistagmo avocado pelo olhar, 190-192 
Nistagmo pendular, 15-16,190-192, 208- 
209 

Nistagmo postural, 15-16,190-192, 208- 
209, 209-21U 

Nistagmo sacadico, 15-16,190-192 
Nistagmo vestibular, 190-192 
Nitritos, enxaqueca e, 167-171 
Nitroprussiato de sodio, na encefalopatia 
hipertensiva, 106-107 
Nivel de consciencia normal, 7-8 
Nocardia species, na meningite fiingica, 
lOO-lOlt 

Nodulos, 204-205/ 

Nortriptilina, 1691 
Niicleo de nervo craniano, 177-178 
Niicleo do nervo abducente, 177-178 
Niicleo do nervo oculomotor, 177-178 
Niicleo do nervo troclear, 177-178 
Niicleos da base, no parkinsonismo, 355- 
356, 356-358/ 

Niicleos geniculados laterals, 175-176 
Nucleosideos inibidores da transcriptase 
reversa, 135-136 

0 

Obstru^ao da eje^ao cardiaca, sincope por, 
405-406 

Obstru^ao do influxo cardiaco, sincope 
por, 405-406 

Oclusao da arteria auditiva, 219-220, 
219-220/ 

Oclusao de arteria cerebral posterior, am¬ 
nesia e, 140-142,141-142/ 

Oclusao embolica, 61-63 
Oftalmopatia de Graves, 188-189/ 
Oftalmoplegia 

com demencia, 117-118f 
externas progressivas, 196-198 
defmi^ao, 176-177 
diabetica, 196-198 
dolorosa, 196-198,196-198t 
internuclear, 185-188/ 189-190,194- 
196 

na encefalopatia de Wernicke, 82-83 
nos distiirbios neurologicos, 13-15 
progressiva externa, 196-198 
supranuclear, 364-365 
Oftalmoscopia, 10-12,10-11/ 183-185 
Olhar, 188-191 
Olhos de guaxinim, 6-7, 6-7/ 

Opioide, no estado confusional, 76-78 

Opistotono, 259-260 

Opsoclonus, 224-225t 

Organiza^ao cerebelar funcional, 205-206/ 

Oscila^oes oculares, 15-16 

Osteite deformante, 213-214t 

Osteoartropatia lombar, 335-337 


Osteomalacia, 291-292 
Osteoporoses, 336-337 
Otosclerose, 213-214t, 214-217 
Overdose de farmacos, convulsoes e, 389- 
390, 389-390t 
Oxcarbazepina, 402-4031 
para convulsoes, 3971 
para neuralgia do trigemeo, 162-163 

P 

Padrao temporal, de cefaleia, 150-151, 
150-151/ 

Palidotomia, 361-362 
Palilalia, 377 

Palpebras, 13-15,185-189 
PANDAS, 367-368 
Pan-necrose, 416-417 
Papiledema, 152-153,192-194 
com demencia, 117-118t 
com desequilibrio, 211-212 
na oftalmoscopia, 11-12,11-12/ 183- 
184 

Paracetamol, 168t 

Parada cardiaca, sincope por, 404-405 
Paralisia 

bulbar progressiva, 266-267 
de Bell, 276-278 

do nervo abducente, 188-189,189-190/ 
do nervo ocular, 195-198 
do nervo oculomotor, 152-155,188-189 
do nervo troclear, 188-189,189-190/ 
do olhar, 189-190,193-195,194-195/ 
pseudobulbar, 266-267, 364-365 
com demencia, 117-118t 
supranuclear progressiva, 117-118f, 
127-129, 358-359, 364-365 
Paralisia bulbar, 266-267 
Paralisia cardiodisritmica periodica, 290- 

291 

Paralisia de Bell, 276-278 
Paralisia de Erb-Duchenne, 269-271 
Paralisia de Klumpke, 269-271 
Paralisia de Todd, 392-393 
Paralisia do nervo abducente, 188-189, 
189-190/ 

Paralisia periodica normocalemica, 290- 

292 

Paramiotonia congenita, 287-288, 290-291 
Paraparesia 

defini^ao de, 241-242 
nos distiirbios do equilibrio, 212-213 
Paraparesia espastica tropical, 258-259 
Paraplegia, 241-242 
Paraproteinemias, 324-326 
Paratonia, 240-241 
Parestesia, 306-307 

Parkinsonismo, 347-348, 353-364, 373-374 
Parkinsonismo familiar, 355-356 
Parkinsonismo hereditario, 352-353t 
Parkinsonismo idiopatico, 355-356 
Parkinsonismo induzido por farmacos, 
355-356 

Parkinsonismo induzido por toxina, 355- 
356 

Parkinsonismo vascular, 355-356 
Pe caido, 245-246 
Pediinculos cerebelares, 203-204/ 

Pelagra, 137-138 


Pele 

em distiirbios do equilibrio, 207-208 
na doen^a de Lyme, 92-94 
no exame fisico da cefaleia, 150-152 
nos distiirbios neurologicos, 5-6 
Penicilamina, 239-240f, 372-373 
Penicilina, 89-90t 
Pentobarbital, 401-403t 
Penumbra, na isquemia cerebral, 416-417 
Percep^ao da picada de agulha, 307-308 
Perda da consciencia, cefaleia e, 150-151 
Perda de peso, cefaleia e, 150-152 
Perda sensorial tipo em meia e em luva, 
308-310 

Perda transitoria da consciencia, cefaleia 
e, 150-151 

Pericardite constritiva, 405-406 
Piramide, 204-205/ 

Pirazinamida, 90-92 
Piridoxina, 325-326 

Placas neuriticas, na doen^a de Alzheimer, 
121-123 

Plasmaferese, 279-280, 318-319 
Plasmodium falciparum, I03t 
Plasmodium species, 101-102,102-104/ 
Platibasia, 263-264 
Pleocitose pos-ictal, 400-401 
Plexopatia 

braquial, 269-273 
lombossacra, 272-273 
Pneumocystis carinii, pneumonia por, 
99-101 

Poliarterite nodosa, 77-78,430-431 
Policitemia, 434-436 
Polimialgia reumatica, 192-193, 290-291 
Polimiosite, 287-289, 288-289t, 289-290 
Polimixina, 239-240t 

Polineuropatia, 274-277, 313-315, 317-329 
altera^oes sensoriais na, 308-310 
com hiporreflexia, na demencia, 117- 
118t 

desmielinizante inflamatoria cronica, 
318-319, 318-319t 
difterica, 274-275 

em doen^a critica, 274-275, 323-324 
evolu^ao temporal na, 314-315 
historia ocupacional e, 315-316 
idade e, 314-315 

inflamatoria desmielinizante, 321-322 
organofosfatos, 276-277 
predominantemente sensorial, 321-322 
Polirradiculopatia, inflamatoria aguda. Ver 
Sindrome de Guillain-Barre 
Polirradiculopatia lombossacra, 321-323 
Porfiria, 237-238f, 274-276, 328-329, 
389-390 

Porfiria variegata, 328-329 
Postura, nos distiirbios do equilibrio, 
207-208 

Postura, nos distiirbios neurologicos, 22-25 
Potencia^ao de longo prazo, memoria e, 
138-140 

Potenciais evocados somatossensoriais, 
253-254 

Potenciais evocados visuais, 253-254 
Prednisona 

para arterite de celulas gigantes, 159-160 
para edema cerebral, 59-60t 
Pre-eclampsia, 389-390 



Pregabalina, 316-317, 398t, 402-403f 
Preserva^ao da macula, 14/ 193-194 
Pressao arterial 

na cefaleia, 150-152 
na hemorragia subaracnoidea, 153-154 
no coma, 51-52 
no exame neurologico, 5-6 
Pressao intracraniana, papiledema e, 11- 
12,183-184 

Preven^ao de traumatismo, nas lesoes de 
nervo periferico, 316-317 
Procainamida, 239-240t 
Proclorperazina, 169t 
Profilaxia da malaria, 101-102,103t 
Prolapso, agudo do disco intervertebral, 
269-271,335-336 
Prolapso da valva mitral 

acidente vascular e, 434-435 
sincope por, 405-406 
Prolapso de disco lombar, 269-271, 271/ 
335-336 

Prolapso discal cervical, 269-271,271/ 
Prometazina, 169t, 214-216t 
Propofol, 401-4031 
Propranolol, 1691, 353-354 
Prosopagnosia, 423-425 
Proteina ataxina, 2261 
Proteina (3-amiloide, na doen^a de Alzhei¬ 
mer, 120-123,122-123/ 

Proteina precursora amiloide, 121-123 
Proteina presenilina 1,121-123 
Proteina presenilina 2,121-123 
Proteina tau associada com microtubulo, 
120-123,122-123/ 125-127 
Proteinopatias neurodegenerativas, 118- 
121,120-121/ 120-12U 
Protrusao de disco cervical, 337-339 
Pseudocrise, 390-391 
Pseudodemencias, 118-120,138-139, 
138-139t 

Pseudo-hipertrofia, 239-240, 284-285 
Pseudotumor cerebral, 3-4,161 
Ptose, 13-15,185-188,187-188/ 188-189 
PTT. Ver Purpura trombocitopenica 
trombotica 

Pun^ao lombar, 30-34. Ver tambem Liqui- 
do cerebrospinal na meningite bacteriana, 
88-89 

cefaleia e, 157-159 

na hemorragia subaracnoidea, 154-155 
na hidrocefalia de pressao normal, 
132-134 

no acidente vascular cerebral, 437-438 
Pupila deAdie, 184-185,185-186t 
Pupila tonica, 184-185,185-186t 
Pupilas 

no coma, 52-55, 52-53/ 
no exame neurologico, 13-15 
no exame neuro-oftalmico, 184-188, 
185-186/ 185-186t 
Pupilas assimetricas, 52-55 
Pupilas de Argyll Robertson, 117-118t, 
184-185,185-186t 
Pupilas frxas, 52-55 
Pupilas nao reativas, 184-185 
Pupilas puntiformes, 52-55 
Pupilas talamicas, 52-53 
Purpura trombocitopenica trombotica, 
109-110 


Q 

Quadrantanopsia, 14/ 193-194 
Quadrantanopsia superior, 14/ 193-194 
Quadriparesia, 212-213, 241-242 
Quadriparesia ataxica, 212-213 
Quadriplegia, 241-242 
Quiasma optico, 175-176,175-176/ 
Quinidina, 239-240t 
Quinina, 239-240t 

R 

Rabdomiolise, aguda, 289-290 
Rabdovirus, na encefalite viral, 94-95f 
Radiances opticas, 175-177 
Radiculomielopatia, 258-259 
Radiculopatia toracoabdominal, 319-320t 
Raio X de torax, nos disturbios do equili- 
brio, 213-214 

Raios X, 44-45, 248-249, 278-279 

Raiva, na encefalite viral, 94-95f 

Rasagilina, 361-362 

Rea^ao de Herxheimer, 136-137 

Rea^ao palpebral, 185-189 

Recupera^ao da memoria, 138-139 

Reflexo braquiorradial, 241-242f 

Reflexo corneano, 15-16 

Reflexo cremasterico, 242-243 

Reflexo de busca, 22-24 

Reflexo de preensao palmar, 22-24 

Reflexo de preensao plantar, 22-24 

Reflexo de suc^ao, 22-24 

Reflexo do biceps, 20-21/ 241-242t 

Reflexo do dedo, 241-242t 

Reflexo do focinho, 22-24 

Reflexo do tendao de Aquiles, 241-242t 

Reflexo glabelar, 22-24 

Reflexo mandibular, 241-242f 

Reflexo oculocefalico, 52-55 

Reflexo oculovestibular, 52-55 

Reflexo palmomentoniano, 22-24 

Reflexo patelar, 241-242t 

Reflexo pupilar a luz, 184-185,185-186/ 

Reflexo tendinoso, 21-23,21-23/ 241-243 

Reflexo tricipital, 241-242f 

Reflexos 

assimetria nos, 242-243 
avalia^ao dos, 21-24 
em lesoes de nervos perifericos, 314- 
315 

na idade mais avan^ada, 115 -116t 
nos disturbios do equilibrio, 212-213 
nos disturbios motores, 241-243, 241- 
242t 

superficiais, 22-24, 242-243 
tendao, 21-23, 21-23/ 241-243 
Reflexos polissinapticos superficiais abdo- 
minais, 242-243 

Reflexos superficiais, 22-24,242-243 
Registro, na memoria, 138-139 
Rejei^ao do transplante, 85-86 
Representa^ao do cranio por imagem, 
37-45 

Respira^ao, na cefaleia, 150-152 
Resposta de Babinsld, 242-243 
Resposta decorticada a dor, 54-55 
Resposta decremental, miastenia grave, 
278-279 

Resposta descerebrada a dor, 54-55 


Resposta evocada auditiva, 213-214 
Resposta motora a dor, no coma, 52-56 
Resposta optocinetica, 185-188 
Retina, 175-176/ 176-177 
Riboflavina, I69t 
Rickettsia rickettsii, I03t, 104-105 
Rifampina, 90-92 
Rigidez 

com demencia, 117-118t 
no parkinsonismo, 356-357 
nos disturbios motores, 19, 240-241 
Rigidez em cano de chumbo, 240-241 
Rigidez nucal, 152-153 
Rigidez tipo roda dentada, 240-241 
Riluzol, para ELA, 268-269 
Rinorreia, cefaleia e, 150-151 
Rinorreia ipsilateral, cefaleia e, 150-151 
Riquitsia, 103t 
Riso sardonico, 259-260 
Rivaroxaban, 440-441 
Rivastigmina, para doen^a de Alzheimer, 
124-125,124-125t 
Rizatriptano, 168t 

s 

Sacadas, 178-179 
Sarcoidose, 287-288, 322-323 
Sarcolema, 285-286 
Sarcoma, fused-in, 125-127 
Schwannoma, 216-217 
Scrapie, 129-13U 
Seios venosos, 148-149 
Selegilina, 361-362 

Sensibilidade postural articular, 21,21/ 
212-213, 308-310 

Sensibilidade profunda a pressao, 307-308 
Sensibilidade termica, 21, 307-308 
Sensibilidade vibratoria, 20-21, 21/ 212- 
213, 308-310 
Sepse 

estado confusional e, 105-107 
polineuropatia e, 323-324 
Sifilis, 135-136, 258-259 
Sifilis meningea, 135-136 
Sifilis meningovascular, 135-136 
Simpatomimeticos, 77-78, 214-216f 
Simula^ao, 207-208 
Sinais meningeos, 152-153 
Sinais vitais 

na enxaqueca, 150-152 
nos disturbios neurologicos, 5-6, 5-6/ 
Sinai da mao alienigena, 127-128 
Sinai de Battle, 6-7, 6-7/ 

Sinai de Brudzinski, 6-7,6-7/ 87-88, 
152-153 

Sinai de Chvostek, 81-82 
Sinai de Kernig, 6-7/ 7-8, 87-88 
Sinai de Lasegue, 7-8, 7-8/ 

Sinai de Lhermitte, 83-84, 311-312 
Sinai de Myerson, 22-24, 357-358 
Sinai de Patrick, 337-338 
Sinai de Romberg, 22-24, 207-208 
Sinai de Trousseau, 81-82 
Sinapses GABAergicas, 394-395/ 

Sinapses glutamatergicas, 395-396/ 
Sincope, 403-410 

abordagem diagnostica de, 385-388 
cardiovascular, 404-407, 404-405t 
causas comuns de, 403-404f 



cerebrovascular, 406-409 
defini^ao de, 385-386 
hiperventila^ao, 407-409 
mediada neuralmente, 404-405 
miccional, 409-410 

por aneurisma aortico dissecante, 406- 
407 

por bloqueio cardiaco completo, 405- 
406 

por bradiarritmias, 405-406 
por doen^a de Takayasu, 406-407 
por doen^a do nodulo sinoatrial, 405- 

406 

por embolia pulmonar, 406-407 
por enxaqueca, 406-407 
por estenose aortica, 405-406 
por estenose pulmonar, 405-406 
por hipertensao pulmonar, 406-407 
por hipotensao ortostatica, 407-409 
por insuficiencia da arteria basilar, 406- 

407 

por miocardiopatia hipertrofica, 406- 
407 

por neuralgia do glossofaringeo, 409- 
410 

por obstru^ao da eje^ao cardiaca, 405- 
406 

por obstru^ao do influxo cardiaco, 405- 

406 

por parada cardiaca, 404-405 
por prolapso de valva mitral, 405-406 
por sindrome do QT longo, 405-406 
por sindrome do roubo subclavio, 406- 

407 

por taquiarritmias, 404-406 
por taquiarritmias supraventriculares, 
404-406 

por taquiarritmias ventriculares, 405- 
406 

postura na, 385-386 
psicogenica, 409-410 
seio carotideo, 406-409 
tosse, 407-410 
vasovagal, 404-405 

Sindrome Bobble-head ou balanceio da 
cabe^a, 377 

Sindrome da atrofia muscular, 289-290 
Sindrome da costela cervical, 272-273 
Sindrome da dor regional complexa, 
333-334 

Sindrome da mao desajeitada, 428-429 
Sindrome da pessoa rigida, 224-225f, 
292-294 

Sindrome da restaura^ao imunologica in- 
flamatoria, 289-290 

Sindrome das pernas inquietas, 378-380 
Sindrome de Anton, 193-194 
Sindrome de Brown-Sequard, 245-246, 
311-313 

Sindrome de Cushing, 80-81 
Sindrome de Dejerine-Roussy, 333-334. 

Ver tambem Dor talamica 
Sindrome de Down, doen^a de Alzheimer 
e, 121-123 

Sindrome de Gerstmann-Straussler, 128- 
129,129-13U 

Sindrome de Gilles de la Tourette, 350-351, 
351-352t, 378-379 


Sindrome de Guillain-Barre, 274-275, 
317-319 

como causa de fraqueza, 237-238t 
variante de Fisher de, 222-223 
Sindrome de hiperecplexia, 293-294 
Sindrome de Holmes-Adie, 184-185 
Sindrome de Horner, 13-15,13-15f, 185- 
188,185-188t, 187-188/ 269-271 
Sindrome de Isaac, 293-294 
Sindrome de Kearns-Sayre-Daroff, 196- 
198, 285-286 

Sindrome de Korsakoff, 142-143 
Sindrome de Lambert-Eaton, 224-225t, 
279-281 

Sindrome de Marchiafava-Bignami, 137- 
138 

Sindrome de Parinaud, 188-189 
Sindrome de Parsonage-Turner, 269-273 
Sindrome de Ramsay Hunt, 338-339 
Sindrome de Riley-Day, 326-328 
Sindrome de Shy-Drager, 358-359,407-409 
Sindrome de Sjogren, 323-324 
Sindrome de Tourette, 350-351, 351-352f, 
375-379 

Sindrome de Wallenberg, 219-221, 220- 
221/425-427 

Sindrome do coelho, 375-376 
Sindrome do desequilibrio da dialise, 

85-86 

Sindrome do desfiladeiro toracico, 329-330 
Sindrome do QT longo 
sincope por, 405-406 
Sindrome do roubo subclavio, 406-407, 
423-425 

Sindrome do seio doente, 405-406 
Sindrome do topo da arteria basilar, 107- 
109,425-427 

Sindrome do tunel do tarso, 329-330 
Sindrome eosinofilia-mialgia, 290-291 
Sindrome locked-in, 67-68, 67-68/ 425-427 
Sindrome miastenica, 279-281 
Sindrome neuroleptica maligna, 2951, 
375-376 

Sindrome POEMS, 324-325 
Sindrome p6s-p61io, 268-271 
Sindrome um e meio, 190-191/ 189-191 
Sindrome uncal, 55-56 
Sindromes amnesicas, 138-144 
Sindromes de paralisia periodica, 290-292 
Sindromes medulares, 451-452 
Sindromes paraneoplasicas, 324-325 
Sindromes sobrepostas, 125-127 
Sinemet, 360-361 

Sintomas disautonomicos, 357-358 
Sinusite, cefaleia e, 172-173 
Siringobulbia, 331-332 
Siringomielia, 263-264, 310-312, 331-332 
Sistema extrapiramidal, visao geral de, 
235-236 

Sistema piramidal, visao geral de, 235-236 
Sistema reticular ativador, 49, 50-51/ 

Sopro carotideo, 436-437 
Stalevo, 361-362 

Streptococcus pneumoniae, na meningite 
bacteriana, 85-86 
Substancia negra, 355-357 
Sulfonamidas, 239-240t 
Sumatriptano, 168t 


T 

Tabes dorsalis, 330-331 
Tacrina, para doen^a de Alzheimer, 124- 
125,124-125f 
Tacrolimus, 85-86 
Taenia solium, I03t, 104-105t 
Talamo, no parkinsonismo, 356-357/ 
Tamponamento pericardico, 405-406 
Taquiarritmias, sincope por, 404-406 
Taquiarritmias supraventriculares, sincope 
por, 404-406 

Taquiarritmias ventriculares, sincope por, 
405-406 

Tau tubulina quinase-2, 226t 
Tauopatias, 121-123 
Tecnica da confronta^ao, 12-13,12-13/ 
181-182,183-184/ 

Temperatura 

na cefaleia, 150-152 

na hemorragia subaracnoidea, 154-155 

no coma, 51-53 

Terapia de reposi^ao colinergica, 124-125 
Terapias celulares, para parkinsonismo, 
363-364 

Teste calcanhar-joelho-tibia, 21/ 21-23, 
241-242 

Teste calorico, em distiirbios do equilibrio, 
208-212 

Teste calorico com agua fria, 52-55 
Teste da diplopia, 190-192 
Teste de Adson, 269-271 
Teste de Rinne, 16-18,17-18/ 208-209 
Teste de Romberg, 308-310 
Teste de Schilling, 83-84 
Teste de Weber, 17-18,17-18/ 208-209 
Teste dedo-nariz, 21/ 21-23, 241-242 
Teste do edrofonio, 278-279 
Teste do Tensilon, 278-279 
Teste pupilar de Gunn, 185-188 
Testes posturais, nos disturbios do equili¬ 
brio, 208-209,209-211/ 

Tetania, 81-82, 295 
Tetano, 258-260, 293-294 
Tetraciclina, 239-240t 
Tetraparesia, 241-242 
Tetraplegia, 241-242 
Tiagabina, 398t, 402-404t 
Tiamina 

na encefalopatia de Wernicke, 82-83 
para pacientes comatosos, 50-51 
Timectomia, 279-280 
Timolol, I69t 
Tique tardio, 375-376 
Tiques, 349-351 

Tiques simples transitorios, 349-350 
Tiramina, enxaqueca e, 167-171 
Tireoidite de Hashimoto, 77-78 
Tireotoxicose, 290-291 
Titubea^ao, 212-213 

Tomografia computadorizada, 37-41,37- 
38/ 45-46 
angiografia, 44-45 

da degenera^ao cerebelar alcoolica, 221- 
222/ 223-224 

da oclusao de arteria cerebral, 141-142 
do infarto cerebelar, 221-222 
emissao de foton unico, 42-43 
na hemorragia subaracnoidea, 154-155, 
154-155/ 


na hidrocefalia de pressao normal, 134- 
135/ 

na miastenia grave, 278-279 
no acidente vascular cerebral, 437-438, 
439/ 

no envelhecimento normal, 115-116/ 
no hematoma subdural, 131-132,132- 
134/ 

nos distiirbios do equillbrio, 212-213 
nos distiirbios do movimento, 352-353 
nos distiirbios motores, 248-249 
Tomografia por emissao de positrons, 42- 
43,352-353 

Tonsila cerebelar, 204-205/ 

Tontura versus vertigem, 201 
Tonus muscular, 19-21, 239-241 
Topiramato, I69t, 39St, 402-404f 
Toque leve, 20-21, 21/ 307-308 
Torcicolo, 368-370 
Torcicolo espasmodico, 370-371 
Toxicidade de organofosforados, 237-238f, 
275-277 

Toxicidade dos aminoglicosideos, 237- 
238t 

Toxicidade por chumbo, 276-277 
Toxina botulinica, 1691 
Toxoplasma gondii, 101-102,1031 
Toxoplasmose, cerebral, 97-98,101-102, 
102-104/ 

Toxoplasmose cerebral, 97-98,101-102, 
102-104/ 

Transec^ao medular, 248-250 
Transplanta^ao. Ver Transplante de orgao 
Transplante de medula ossea, 85-86 
Transplante de orgao, estado confusional 
e, 85-86 

Tratamento antiparkinsoniano, 359-360/ 
Tratamento antiplaquetario, 440-443 
Tratamento de prote^ao, para parkinsonis- 
mo, 363-364 

Trato optico, 175-176,175-176/ 
Traumatismo, craniano 
amnesia e, 140,140/ 
convulsoes e, 388-389 
demenciae, 133-135 
distiirbios do equilibrio e, 213-214f, 
216-217 

estado confusional e, 109-111 
hemorragia intracraniana e, 448-449 
Traumatismo na regiao lombar, 335-336 
Tremor 

causas de, 345-3471 

cinetico, 345-348 

com demencia, 117 -1181 

de repouso, 345-348, 345-347t 

defini^ao de, 345-347 

essencial, 351-352t 

essencial benigno, 345-347, 353-354 

essencial familiar, 353-354 

estatico, 345-347 


intencional, 202-203, 212-213, 247-248, 
345-348, 345-347t 
marcha no, 243-244 
na abstinencia alcoolica, 73-76 
no parkinsonismo, 356-357 
postural, 345-347, 345-347t 
residual, 345-347, 345-347f, 347-348 
tardio, 375-376 
Treponema pallidum, 92-93 
Triquinose, 287-288 
Trismo, 259-260 

Trissomia do 21, doen^a de Alzheimer e, 
121-123 

Trombo mural, 433-434 
Trombocitose, 434-435 
Trombose sinusal, 433-434 
Trombose venosa, 433-434 
Tronco cerebral 

centros do olhar, 178-179 
lesoes, 25-26,195-196, 312-313 
potenciais evocados auditivos, 253-254 
sistema reticular ativador, 49, 50-51/ 
Tiiber do verme, 204-205/ 

Tuberculose, mielopatia na, 258-259 
Tumor do angulo cerebelopontino, 213- 
214t, 216-218,216-217/ 

Tumores 

amnesia e, 142-143 
angulo pontocerebelar, 213-214f, 216- 
218,216-217/ 

cefaleia e, 159-160,159-161t 
coma e, 60-63 
convulsoes e, 388-389 
demencia e, 133-134 
extramedulares, 263-264 
fossa posterior, 228-231,229-23 U 
hemorragia para dentro de, 448-449 
intramedulares, 263-264 
medula espinal, 237-238f, 263-265 


u 

Ubiquitina, 125-127 
Ultrassonografia, 45-47, 437-438 
Ultrassonografia transcraniana com 
Doppler, no acidente vascular cerebral, 
438-440 

Uremia, 84-86, 319-322, 389-390 
Uvula, cerebelar, 204-205/ 

V 

Valvulas cardiacas prosteticas, 434-435 
Vancomicina, 87-90t 
Varfarina, 440-441 

Variante de Fisher, de Guillain-Barre sin- 
drome, 222-223 
Vasculite 

estado confusional e, 107-109 
necrosante sistemica, 323-324 
Vasoespasmo, 155-156 
Velocidade de condu^ao nervosa, 248-249f 


Verapamil, 1691 

Vertigem, 201, 202-203f, 205-206, 213-215, 
214-216t 

Vertigem central, 201, 202-203t 
Vertigem periferica, 201, 202-203t 
Vertigem posicional paroxistica benigna, 
208-209, 213-215, 213-214t 
Vestibulopatia 

periferica aguda, 213-214t, 214-216, 
214-216t 
toxica, 213-214f 

Vestibulopatia causada por quinina, 213- 
2l4t, 218-219 

Vestibulopatia por alcool, 213-214t, 216- 
218 

Vestibulopatia por aminoglicosideos, 213- 
2Ut, 216-218 

Vestibulopatia por salicilatos, 213-214t, 
218-219 

Vias oculossimpaticas, 185-188, 187-188/ 
Vias vestibulares, 201-202/ 

Viasvisuais, 175-177,175-177/ 

Viasvisuais centrals, 175-176,176-177/ 
Viasvisuais perifericas, 175-176,175-176/ 
Vigabatrina, 398t, 402-404t 
Vincristina, 325-326 

Virus Coxsackie, como causa de fraqueza, 
237-238t 

Virus da coriomeningite linfocitaria na 
meningite viral, 94-95f 
Virus da parotidite, na meningite viral, 
94-95t 

Virus da polio, 237-238f, 268-269 
Virus de Saint Louis na encefalite viral, 
94-95t 

Virus do oeste do Nilo, 237-238f, 269-271 
Virus do oeste do Nilo na encefalite viral, 
94-95t 

Virus Epstein-Barr, 94-95t 
Virus equino do oeste, na encefalite viral, 
94-95t 

Virus equino venezuelano, na encefalite 
viral, 94-95f 

Virus herpes simples, 94-98,142-143 
Virus japones, na encefalite viral, 94-95t 
Virus JC, 136-137 

Virus Powassan, na encefalite viral, 94-95t 
Virus T-linfotropico humano, 258-259 
Virus varicela-zoster, 94-95t 
Visao cromatica vermelho-verde, 12-13, 
181-182 

Vomitos, cefaleia e, 150-151 
Vulnerabilidade seletiva, 416-417 

Z 

Zidovudina, 239-240f 
Zolmitriptano, 168t 
Zona fronteiri^a, na isquemia cerebral, 
416-417 

Zonisamida, 398t, 399-400,402-404t 



FARMACOS NEUROLOGICOS UTILIZADOS COM FREQUENCIA 


Farmaco 

Indkacao 

Apresentacao (mg) 

Dose usuaV 

Acido acetilsalicilico 

AIT/acidente vascular cerebral, 
cefaleia 

81,325, 500, 650, 975 

81 mg ao dia a 650 mg a cada 4 a 

6 boras 

Acido valproico 

Convulsoes, cefaleia 

125,250, 500 

250 a 650 mg tres vezes ao dia 

Almotriptano 

Cefaleia 

6,25, 12,25 

6,25 ou 12,5 mg por VO 

Alteplase (rt-PA) 

Acidente vascular cerebral 

- 

0,9 mg/kg IV 

Amantadina 

Parkinsonismo 

100 

100 mg duas vezes ao dia 

Amitriptilina 

Cefaleia, dor 

10,25, 50, 75,100,150 

10 a 150 mg ao dia 

Atenolol 

Cefaleia 

50, 100 

80 mg uma vez ao dia 

Baclofeno 

Espasticidade 

10,20 

5 mg tres vezes ao dia a 20 mg 
quatro vezes ao dia 

Benztropina 

Disturbios do movimento 

0,5, 1, 2 

1 a 2 mg ao dia a duas vezes ao dia 

Bromocriptina 

Parkinsonismo 

2,5,5 

1,5 a 20 mg duas vezes ao dia 

Carbamazepina 

Convulsoes, dor 

100,200, 400 

200 a 600 mg duas vezes ao dia 

Carbidopa/levodopa 

Parkinsonismo 

10/100, 25/100, 25/250, 
50/200 

25/250 mg 3 a 4 vezes ao dia 

Carbidopa/levodopa/ 

entacapona 

Parkinsonismo 

12,5/50/200,25/100/200, 

37,5/150/200 

Ate cinco vezes ao dia 

Cetoprofeno 

Cefaleia 

25, 50, 75,100,150, 200 

25 ou 50 mg por VO 

Ciclobenzaprina 

Dor 

10 

10 a 20 mg tres vezes ao dia 

Clonazepam 

Convulsoes, mioclonias 

0,125, 0,25, 0,5, 1,2 

0,5 a 6,5 tres vezes ao dia 

Clopidogrel 

AIT/acidente vascular cerebral 

75 

75 mg ao dia 

Clorpromazina 

Cefaleia 


1 mg/kg IM (max. 100 mg) 

Desipramina 

Dor 

10,25, 50, 75,100 

100 a 200 mg/dia em dose unica ou 
doses divididas 

Di-hidroergotamina 

Cefaleia 

4 

4 mg IN 

Donepezil 

Doenca de Alzheimer 

5, 10 

5 a 10 mg todas as manhas 

Eletriptano 

Cefaleia 

20, 40 

20 ou 40 mg 

Entacapona 

Parkinsonismo 

200 

200 mg 

Etossuximida 

Convulsoes 

250 

250 a 500 mg ao dia 

Fenitoina 

Convulsoes, dor 

30, 50, 100 

300 a 400 mg ao dia 

Fenobarbital 

Convulsoes 

15,30, 60,100 

60 mg 2 ou 3 vezes ao dia 

Flunarizina 

Cefaleia 

5, 10 

3 mg/dia 

Fosfenitoma 

Convulsoes 

150, 750 

22,5 a 30 mg/kg IV 

Frovatriptano 

Cefaleia 

2,5 

2,5 mg VO 

Gabapentina 

Convulsoes, dor 

100,300, 400 

300 a 1.200 mg tres vezes ao dia 

Galantamina 

Doenca de Alzheimer 

4, 8, 12 

4 a 12 mg duas vezes ao dia 

Glatiramer 

Esclerose multipla 

20 

20 mg SC ao dia 

Haloperidol 

Disturbios do movimento 

0,5, 1,2, 5,10, 20 

1 a 5 mg tres vezes ao dia 

Heparina 

AIT/acidente vascular cerebral 

- 

1.000 U/h^ 

Ibuprofeno 

Cefaleia, dor 

200, 300, 400, 600, 800 

200 a 800 mg quatro vezes ao dia 

Indometacina 

Cefaleia, dor 

25, 50, 75 

25 a 50 mg tres vezes ao dia 

Interferon p-1A 

Esclerose multipla 

0,003 

0,003 mg IM a cada semana 

Interferon p-1b 

Esclerose multipla 

0,25 

0,25 mg 

Lamotrigina 

Convulsoes 

25,100,150,200 

150 a 250 mg duas vezes ao dia 

Levetiracetam 

Convulsoes 

250, 500, 750 

500 a 1.500 mg duas vezes ao dia 



FARMACOS NEUROLOGICOS UTILIZADOS COM FREQUENCIA (continuacao) 


Farmaco 

Indicacao 

Apresenta^o (mg) 

Dose usuaV 

Meclizina 

Vertigem 

12,5, 25, 50 

25 mg a cada seis boras 

Memantina 

Doenca de Alzheimer 

5, 10 

5 mg ao dia a 10 mg duas vezes ao dia 

Metoclopramida 

Cefaleia 

5, 10 

10 a 30 mg quatro vezes ao dia 

Metoprolol 

Cefaleia 

50, 100 

200 mg uma vez ao dia 

Nadolol 

Cefaleia 

40, 80, 120, 160 

40 mg uma vez ao dia 

Naproxeno 

Cefaleia, dor 

200, 250, 375, 500 

250 a 500 mg duas vezes ao dia 

Naratriptano 

Cefaleia 

1,2,5 

2,5 mg a cada quatro boras x 1 a 2 

Nimodipina 

Hemorragia subaracnoidea 

30 

60 mg a cada quatro boras 

Nortriptilina 

Cefaleia, dor 

10,25, 50, 75 

10 a 150 mg todas as manhas 

Paracetamol 

Cefaleia 

325 

650 VO ou VR inicialmente, depois a 
cada quatro boras 

Pergolida 

Parkinsonismo 

0,05, 0,25, 1 

1 a 5 mg tres vezes ao dia 

Piridostigmina 

Miastenia grave 

60, 180 

6 a 120 mg tres vezes ao dia 

Pramipexol 

Parkinsonismo 

0,125, 0,25, 1, 1,5 

0,5 a 1,5 mg tres vezes ao dia 

Pregabalina 

Convulsoes, dor 

25, 50, 75,100,150,200, 

225, 300 

50 a 100 mg tres vezes ao dia 

Primidona 

Convulsoes, tremor 

50, 250 

250 mg 3 a 4 vezes ao dia 

Proclorperazina 

Cefaleia 

5, 10,25 

5 a 10 3 a 4 vezes ao dia 

Prometazina 

Cefaleia, nauseas 

Comprimidos: 12,5, 25 e 50 mg; 
supositorios: 12,5, 25 e 50 mg; 
injetavel: 25 e 50 mg/mL 

25 mg IM ou IV 

Propanolol 

Cefaleia, tremor 

10, 20, 40, 80, 90,120,160 

20 a 120 duas vezes ao dia 

Riluzol 

ELA 

50 

50 mg a cada 12 boras 

Rivastigmina 

Doenca de Alzheimer 

1,5, 3, 4, 5,6 

1,5 a 6 mg duas vezes ao dia 

Rizatriptano 

Cefaleia 

5, 10 

5 ou 10 mg por VO 

Ropinirol 

Parkinsonismo 

0,25, 0,5, 1 

0,25 a 8 mg tres vezes ao dia 

Selegilina 

Parkinsonismo 

5 

5 mg duas vezes ao dia 

Sumatriptano 

Cefaleia 

25, 50,100 VO; 6 SC; 5, 20 
spray nasal 

25 a 100 mg X 1 a 3; 6 mg SC X 1 a 2; 
20 mg IN X 1 a 2 

Tacrina 

Doenca de Alzheimer 

10,20, 30, 40 

10 a 20 mg quatro vezes ao dia 

Tiagabina 

Convulsoes 

4, 12, 16, 20 

8 a 28 mg duas vezes ao dia 

Ticlopidina 

AIT/acidente vascular cerebral 

250 

250 mg duas vezes ao dia 

Timolol 

Cefaleia 

10,20 

10 mg duas vezes ao dia 

Tolcapona 

Parkinsonismo 

100, 200 

100 a 200 mg tres vezes ao dia 

Topiramato 

Convulsoes 

25,100,200 

200 mg duas vezes ao dia 

Tri-hexifenidil 

Disturbios do movimento 

2,5 

1 mg ao dia a 5 mg tres vezes ao dia 

Varfarina 

AIT/acidente vascular cerebral 

1,2, 2,5, 3, 4, 5, 6, 7,5,10 

5 mg ao dia^ 

Verapamil 

Cefaleia 

40, 80, 120, 180, 240 

80 mg tres vezes ao dia 

Vigabatrina 

Convulsoes 

500 

1 a 4 g/dia 

Zolmitriptano 

Cefaleia 

2,5,5 

2,5 mg a cada duas boras x 1 a 4 

Zonisamida 

Convulsoes 

100 

300 a 600 ptg divididos em duas 
doses 


^Doses de manutencao tipicas para adultos, administradas por via oral, exceto quando prescrito de outro modo (AIT = ataque isquemico transitorio; ELA = esclerose 
lateral amiotrofica; SC = subcutanea; IM = intramuscular; IN = intranasal; VO = via oral; VR = via retal). Consultar informacoes prescritas sobre indicacdes e contraindi- 
cacdes, interacoes, efeitos adversos, seguranca na gravidez e na amamentacao, doses na insuficiencia hepatica ou renal e doses iniciais recomendadas. 

^Ajustada de acordo com o tempo de tromboplastina parcial (TTP) ou a razao normalizada internacional (INR, de international normalized ratio). 

^Ajustada de acordo com o tempo de protrombina (TP) ou a razao normalizada internacional (INR). 





